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EINLEITUNG. 


Dr Chromosomenanordnungen wihrend der Diakinese, Meta- 
kinese und Metaphase der ersten Reifeteilung bei trisomischen 
Oenotheren sind nur unvollstandig klargelegt worden, doch ist es von 
gewissem Interesse zu erfahren, wie sich das neue Chromosom zu dem 
12-Ring + Paar verhalt, die bei Oe. Lamarckiana in diesen Stadien 
vorhanden sind. Es ist ja die Hypothese von BELLING, dass Ringe oder 
Ketten, die aus mehreren Chromosomen gebildet sind, infolge Aus- 
tausches zwischen nicht homologen Chromosomen zustandegekommen 
sind, zur Erklarung der Chromosomenringe der Oenotheren heran- 
gezogen worden (HAKANSSON 1928, DARLINGTON 1929 a, auch in EMER- 
SON 1928 sollen Ahnliche Vorstellungen entwickelt sein [mach MEURMAN 
1929 zitiert]), und es galt zu entscheiden, ob die Anordnung bei den 
Trisomen diese Hypothese bestatigen konnte. Weiter kénnte man viel- 
leicht erwarten, bei verschiedenen Trisomen verschiedene Anord- 
nungen zu finden die auf eine verschiedene Bildungsweise der Tri- 
somen deuteten. Durch einfache Nichttrennung kénnen wohl héchstens 
13 Trisomtypen entstehen, namlich unter Beriicksichtigung, dass alle 12 
Ringchromosomen verschieden sind. Es sind aber weit mehr gefunden. 
Nun haben mehrere der 14-chromosomigen Lamarckiana-Mutanten 
eine verainderte Chromosomenanordnung, so rubrisepala 6-Ring + 4 
Paare, rubrisepala a 4-Ring + 5 Paare (HAKANSSON 1930b), was dar- 
auf deutet, dass diese Mutanten ihre Bildung einem Austausch von 
ganzen Chromosomen zwischen gaudens und velans im 12-Ring ver- 
danken. Wie schon hervorgehoben wurde, kénnten solche Prozesse 
auch bei der Entstehung gewisser Trisomen tatig sein, namlich bei 
solchen, die konstant sind: infolge- des Austausches gehen ja gewisse 
gaudens- oder velans-Chromosomen verloren, und reine Lamarckiana 
kann nicht von Trisomen die durch Chromosomenaustausch entstanden 
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sind abgespaltet werden (HAKANSSON 1928, S. 171). Konstante Tri- 
somen sollten also eine vermehrte Chromosomenpaarung zeigen. 

Schon in seiner »Mutationstheorie» beschreibt DE VRIES die Mutan- 
ten Oe. lata, Oe. scintillans, Oe. oblonga, die in seinem Versuchsgarten 
mehrmals aus Oe. Lamarckiana hervorgegangen waren. Viel spiier 
wurde festgestellt, dass diese Formen 15 statt 14 somatische Chromo- 
somen in ihren Kernen hatten, bei lata, die zuerst zytologisch unter- 
sucht wurde, wurde die Chromosomenzahl definitiv 1912 von Fraulein 
Lutz bestimmt. Formen mit Extrachromosom wurden seit 1921 von 
BLAKESLEE und BELLING bei Datura Stramonium studiert, und von 
ihnen Trisomen genannt. Eine grosse Schar verschiedener Trisomen 
sind im Laufe der Jahre in den Kulturen von DE VRIES erschienen, 
teils gehen sie direkt aus Lamarckiana oder aus ihren Mutanten hervor 
(siehe DE VRIES und GATES 1928, DE VRIES 1929), teils erscheinen sie 
in der Nachkommenschaft von triploiden Oenotheren nach Bestéubung 
mit dem Pollen von einer gewohnlichen diploiden Form (BOEDIJN 1925, 
DULFER 1926). 

DE VRIES hat jetzt die Trisomen in folgender Weise gruppiert. 
Es gibt 7 s. g. primare Trisomen, die Entstehung jeder von diesen ist 
von der Verdoppelung eines bestimmten der 7 haploiden Lamarckiana- 
Chromosomen begleitet. Es sind lata, scintillans, cana, liquida, spa- 
thulata, pallescens und pulla. Die Primaren entstehen haufig und sind 
dimorph, d. h. sie spalten Lamarckiana ab. Dann gibt es 3 s. g. acces- 
sorische Mutanten: albida, oblonga, persicaria. Auch diese entstehen 
haufig aus Lamarckiana, albida kommt ausserdem regelmassig (zu 
9%) in der Nachkommenschaft von der Primire lata, oblonga und 
persicaria in der von scintillans vor. Von den Primiren unterscheiden 
sie sich darin, dass sie konstant sind, also nicht Lamarckiana abspalten. 
Konstante Trisomen werden auch Sesquiplexformen genannt. Schliess- 
lich gibt es eine ‘sehr grosse Anzahl so genannter sekundérer Mutanten 
oder Nebenformen. Dies sind Formen, die sich in einigen Charakteren 
von den primaren Trisomen unterscheiden, so ist ablata eine lata mit 
steifem Stengel, latifolia eine lata mit Blattern von halber Breite, 
linearis eine cana mit lineairen Blattern u. s. w. Selten gehen sie direkt 
aus Lamarckiana hervor, haufig findet man sie dagegen in der Nach- 
kommenschaft der triploiden Oenotheren. Einige sekundaire Formen 
sind dimorph, spalten also Lamarckiana ab, andere sind hingegen 
konstant (DE VRIES 1929, S. 156). Eine genaue Beschreibung zahl- 
reicher primarer und sekundarer Trisomen findet man in der Ab- 
handlung von DULFER. 
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Es fallt auf, dass DE VRIES nur mit 7 Primaren rechnet, also nicht 
eine eventuelle Verschiedenheit zwischen gaudens- und velans-Chro- 
mosomen beriicksichtigt. Nun ist aber DE VRIES der Meinung, dass der 
Unierschied zwischen gaudens und velans nur in einem Chromosomen- 
paar liegt, vermutlich in dem bei der Reduktion freien Bivalent (Gz 
S. 154). Letzteres ist kaum wahrscheinlich, denn dann wiirde nim- 
lich der Rotnervenfaktor, der unabhingig von gaudens und velans 
spaltet, im Ringe liegen, was wohl mit sich bringen miisste, dass rr- 
Pflanzen 7 freie Paare zeigten, und das ist ja nicht der Fall. Man 
muss also schon mit 13 Primaren rechnen, indem einige der dimorphen 
Sekundiaren als primar angesehen werden miissen. Wichtig ist sicher 
die verschiedene Haufigkeit ihrer Entstehung, aber DULFER betont, 
dass der Unterschied zwischen Haupt- und Nebenformen in morpho- 
logischer Hinsicht arbitrar ist. Ausserdem ist es bemerkenswert, dass 
nach DE VRIES die Sekundaren nicht haufiger aus der ihr ahnlichen 
Primaren als aus anderen Typen hervorgehen (I. c., S. 181). Es existiert 
hier offenbar ein ganz anderes Verhaltnis zwischen primiaren und 
sekundaren Trisomen als bei Datura, wo jede Primire oft in ihrer 
Nachkommenschaft ihre beiden Sekundaren hat (BELLING 1927, 
S. 189). 

Von mehreren der erwahnten Trisomen habe ich Samen von Pro- 
fessor DE VRIES bekommen, die ich im hiesigen botanischen Garten 
gesaht habe. Professor DE VRIES hat auch die grosse Giite gehabt, von 
mir gepresste Exemplare von einigen der bekommenen Typen zu be- 
stimmen, was allerdings nicht leicht war, weil sich die Exemplare 
beim Einlegen in die Presse meist in ziemlich schlechtem Zustand 
befanden. Diese Kontrollierung war mir aber von grésstem Nutzen, 
weil die Variationen unter den erhaltenen Pflanzen sehr gross waren. 
So erhielt ich aus den gesahten liguida-Samen vier Pflanzen: eine 
Lamarckiana, eine lata, eine liquida und eine, die wahrscheinlich pulla 
war, aus den cana-Samen drei: eine Lamarckiana, eine schmalblattrige 
Nebenform, und eine, die zwar cana 4dhnelte, aber nur 14 Chromoso- 
men hatte. 

Aus den Oenothera-Kulturen von Professor N. HERIBERT NILSSON 
zu Akarp habe ich Material der Trisomen dependens, lata, stricta, 
longepetiolata und curta fixiert. Oe. curta ist konstant, die anderen 
spalten aber Lamarckiana ab, wie die dimorphen Mutanten von DE 
VRIES. Mitteilungen iiber die Zytologie einiger dieser Formen habe 
ich friiher gemacht, jetzt habe ich sie aber ausfiihrlicher studiert. Man 
sollte erwarten, dass dieselben, oder sehr Ahnliche Trisomen in den 
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Kulturen beider Forscher erschienen sind. Dies ist auch zweifelios 
der Fall, wenn auch noch nicht mit Sicherheit konstatiert. Laia 
kommt ja in beiden vor, dependens ahnelt in hohem Grade der Pii- 
mire liquida, stricta stimmt gut mit der Beschreibung DULFERs von 
pulla iiberein. Stricta und pulla ahneln einander auch darin, dass sie 
viele andere Trisomen in ihrer Nachkommenschaft haben. Nach 
HERIBERT NILSSON (1915) ist seine obscura.der scintillans sehr ahnlich. 

Meine Untersuchung hat sich auf ein Studium der Chromosomen- 
anordnungen in der Diakinese, Metakinese und Metaphase der ersten 
Reifeteilung in den Pollenmutterzellen beschrankt, die uns hier allein 
interessieren. Ehe ich meine Beobachtungen beschreibe, muss ich aber 
kurz auf die Variation hinweisen, die bei anderen Oenotheren konsta- 
tiert ist, und die als Fehlerquelle bei der Untersuchung zu beriicksich- 
tigen ist. Aus meiner soeben erschienenen Abhandlung entnehme ich 
folgendes (HAKANSSON 1930b). Der Ring kann an einer Stelle offen 
sein, so dass eine Chromosomenkette vorhanden ist: selten war dies bei 
rubrisepala a, haufig bei simplex elongata, ausserst gew6éhnlich bei 
albivelutina, wo es fraglich war, ob ein Ring jemals vorhanden ist. 
Die Chromosomenpaare der Oenotheren sind ja ringf6rmig, die gepaar- 
ten Chromosomen hangen aber bisweilen nur an einem Ende zusam- 
men. Dies wurde bisweilen schon bei Lamarckiana beobachtet, bis- 
weilen bei rubrisepala a, oft bei deserens. Gegen Ende der Metaphase 
kann ein sehr variierendes Bild dadurch zustandekommen, dass der 
grosse Ring allmahlich in kiirzere Ketten zerfallt, weil die Anaphase- 
bewegung sehr langsam einsetzt. Oft bleiben dann die Chromosomen 
paarweise liegen, doch entstehen natiirlich durch Ringzerfall keine 
Ringpaare, sondern die »Paarchromosomen» sind nur an einem Ende 
vereint. Bei distans und simplex elongata war dieser Zerfall eine sehr 
haufige Erscheinung, kam aber auch bei Lamarckiana vor, und wird 
sicher oft durch fussere Einfliisse hervorgerufen. 

Es steht also fest, dass Chromosomenbindungen, die normal vor- 
handen sind, sekundiér aufgelést sein kénnen. Aber, wie es scheint, 
kénnen umgekehrt in der Diakinese Verbindungen bisweilen zwischen 
Chromosomen vorhanden sein, die sicher keine wahre Bindungen sind, 
sondern nur Verklebungen von Chromosomen. So sah ich bei deserens 
bisweilen Verbindungsfiden zwischen verschiedene Paaren; in der 
Abhandlung von Davis und KULKARNI (1929) iiber die Reduktion bei 
haploider Oe. Franciscana sind in mehreren Figuren Verbindungsfiaden 
gezeichnet, in Fig. 14 sind solche an zwei Stellen zu sehen. Es sind 
nach den Verfassern wahrscheinlich Verklebungen, die nach dem 
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Spirem bestehen: in dem Spirem liegen, wie es scheint, die 7 Chromo- 
somen »end to end». Auch nach EMERSON sieht die Prophase noch bis 
zur Diakinese bei dieser haploiden Mutante wie bei diploiden Oeno- 
theren aus, ja, in einem Teil seines Materials bestand eine Verbindung 
zwischen zwei der Chromosomen noch in der Metaphase (EMERSON 
1930). 

Doch kann man bei der Untersuchung eines geniigend grossen und 
gut fixierten Materials iiber die normale Anordnung nicht im Zweifel 
sein. Ich habe meist die Metaphase studiert, die neuen Untersuchungen 
iiber Chromosomenbindungen sind ja in der Regel dieser Phase gewid- 
met, so BELLINGs iiber Datura-Mutanten (1927), DARLINGTONs iiber 
Tradescantia (1929 b), MEURMANs iiber Aucuba japonica (1929). Noch 
besser wire wohl die Metakinese wenn sie gut fixiert ist, dies Stadium 
ist aber nur selten. Ich hoffe spater weitere Mitteilungen iiber tri- 
somische Oenotheren machen zu k6énnen. 

Ich méchte schliesslich Herrn Professor H. DE VRIES und Herrn 
Professor N. HERIBERT NILSSON meine grosse Dankbarkeit fiir ihre | 
Hilfe aussprechen. 


SPEZIELLER TEIL. 


Nebenform zu Oe. pulla DE VRIES. — Die Reduktion bei dieser 


Form wird zuerst beschrieben, weil hier wie bei den trisomischen 
Datura-Mutanten beinahe immer ein trivalentes Chromosom auftritt. 
Schon friiher wurde in den Samenanlagen 6-Ring + 3,, + 1,, gefunden 
(HAKANSSON 1928), nur ein Studium der Pollenmutterzellen gibt aber 
ein geniigend grosses Beobachtungsmaterial. Die untersuchte Pflanze 
wurde aus pulla-Samen erhalten, wich aber etwas von der Beschreibung 
dieser Mutante ab. Die gefundene Chromosomenanordnung spricht 
auch dafiir, dass keine reine pulla vorlag. 

Betreffs der Diakinese weise ich auf meine frithere Mitteilung hin. 
In der Metaphase war die oben erwahnte Anordnung stets zu sehen. 
Der 6-Ring ist wie bei den Halbmutanten beinahe immer geschlossen, 
nur selten ist eine Kette statt eines Ringes vorhanden (Fig. 1b). Die 
Ringchromosomen sind im Zickzack geordnet (Fig. 1 a), Abweichungen 
in dieser Zickzackanordnung wurden bisweilen beobachtet (Fig. 1 c). 
Die Bivalente sind von der gewéhnlichen Ringform, die Fixierung war 
aber nicht geniigend gut, um eventuell vorhandene Verschiedenheiten 
zwischen ihnen feststellen zu kénnen. In einem der Bivalente war 
bisweilen ein kurzer Querarm vorhanden (Fig. 1 b, c, d). Solche Quer- 
arme gibt es ja an den Gemini vieler Tiere und Pflanzen, sie sind aber 








6 ARTUR HAKANSSON 





noch nicht bei den Oenotheren beobachtet. Bei den von mir studierten 
Trisomen waren sie jedoch mehr oder weniger haufig vorhanden, bei 
14-chromosomigen Formen kommen dagegen anscheinend Querarime 
sehr selten oder gar nicht in den Bivalenten vor. Bei anderen Objekten 
ist eine Uberkreuzung von Chromatiden bei den Querarmen konstatiert 
(»Chiasmabildung»), bei den Oenotheren konnte dies nicht festgestellt 
werden, sie sind ja ein zytologisch ziemlich ungiinstiges Material. Es 
ist zu betonen, dass sehr oft kein Querarm vorhanden ist (Fig. 1 a), 
das Aussehen eines Bivalents also variieren kann. 


Sheek @ Vy 
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Fig. 1. a—d: Nebenform zu Oe. pulla. a, b, c zeigen die Chromosomen in drei 

Pollenmutterzellen ges. gez., d Bivalent und 6 Trivalente aus verschiedenen Zellen. 

e—f: Oe. nitens, die Chromosomen in zwei Pollenmutterzellen i. s. (X 2000). — 

[Die Abkiirzung i. s. gibt an, dass die Chromosomen so gezeichnet wurden, wie sie 

in der Zelle lagen, ges. yez. dagegen, dass Paare, Trivalente oder Ketten neben ein- 

ander gezeichnet sind, doch wurden dabei die Chromosomen, die derselben Kette 
angehO6ren, in ihrer natiirliche Lage gezeichnet.] 


Das Trivalent trat in der Regel als Ring mit Stab (»ring and rod») 
auf, d. h. an der einen Fugenstelle eines Ringpaares war ein Chromo- 
som befestigt, nur an einer Stelle waren also drei Chromosomen ver- 
eint (Fig. 1a). Im Folgenden werde ich die Vereinigung von drei 
Chromosomenenden Trivalentbindung nennen. Nicht selten war aber 
eine kleine Kette aus drei Chromosomen vorhanden (Fig. 1c). Die 
Orientierung in dieser Kette war in der Regel so, dass die beiden End- 
chromosomen nach demselben Pole gelangten, also im Zickzack, nur 
sehr selten schienen sie nach verschiedenen Polen zu gehen (siehe 
Fig. 1d). Nie wurde dagegen die Trivalentform beobachtet, die 
BELLING »triple arc» nannte (1927, S. 185), und die sich dadurch aus- 
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zeichnet, dass Trivalentbindung an beiden Fugenstellen vorkommt, so 
dass kein freies Chromosomenende vorhanden ist. Ein solches Tri- 
valent kann also wohl wahrscheinlich nicht bei dieser Form gebildet 
werden: die beiden Enden jedes Ringchromosoms bei Lamarckiana 
binden verschiedene Chromosomen, und wenn infolge Nichttrennung 
ein Chromosom verdoppelt wird, kann also in einem freien Trivalent 
nur eine Trivalentbindung geschehen, weil nur ein Chromosomenende 
dreimal vorhanden ist. Nur selten zerfiel das Trivalent in Bi- und 
Univalent. 

Oe. curta HERIBERT NILSSON. — In dieser Mutante war anschei- 
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Fig. 2. Oe. curta. a: Metaphase der ersten Reifeteilung i. s. — 6, c: die beiden 
Bivalente. — d: Trivalentbindung in der Kette. — e—h: die Chromosomen aus vier 
Pollenmutterzellen ges. gez. (b bis d X 3000, die anderen X 2000.) 


d 


nend nicht die Chromosomenanordnung so konstant wie bei der Neben- 
form von pulla, die Variation ist aber meist von sekundarer Art (vergl. 
Einleitung). Oe. curta ist konstant, da sie nicht Lamarckiana abspaltet. 

In den meisten Pollenmutterzellen bilden die Chromosomen wih- 
rend der Metaphase der ersten Reifeteilung eine offene Kette aus 11 
Chromosomen, die im Zickzack geordnet sind, und zwei freie Bivalente 
(Fig. 2a). Nie konnte ein geschlossener Ring beobachtet werden, 
trotzdem ein grosses Material untersucht wurde. Die Bivalente waren 
ringférmig und einander sehr dhnlich (Fig. 26), bisweilen bestand 
doch ein Querarm in dem einen (Fig. 2c). Weniger haufig konnte 
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beobachtet werden, dass an dem einen Ende der grossen Kette diei 
Chromosomenenden zur Trivalentbindung vereint waren, dies komiat 
offenbar nur seltener vor. Entweder bildet dann ein Ringpaar den 
Schluss der Kette (Fig. 2/), oder sie wird von zwei freien Chromo- 
somenenden abgeschlossen (Fig. 2d). .Daraus kénnen wir schliessen, 
dass das neue Chromosom normal in die Kette eingeht, und also nicit 
das neue, zweite Chromosomenpaar bildet, das bei curta, hingegen 
nicht bei Lamarckiana vorkommt. Bisweilen existiert ein drittes ring- 
f6rmiges Paar in der Pollenmutterzelle (Fig. 2g), dasselbe, das wir 
bisweilen an dem Ende der Kette beobachteten, und das also von dem 
infolge Nichttrennung verdoppelten Chromosom gebildet ist. Ein freies 
Trivalent wurde dagegen nicht beobachtet. 

Curta ist, wie wir sehen, Lamarckiana gegeniiber in zweifacher 
Hinsicht verandert: teils ist durch Nichttrennung ein Chromosom hin- 
zugekommen, dass in der Regel in die Kette eingeht, selten ein Ringpaar 
bildet, teils hat im 12-Ring ein Austausch zwischen gaudens und velans 
von einem Chromosom stattgefunden, was das konstante Vorhanden- 
sein eines neuen Bivalents erklart. Das letztere muss wohl von zwei 
identischen Chromosomen gebildet sein, denn 1) ist das Bivalent ring- 
férmig, 2) spaltet curta nicht. 

Die beschriebene Variation ist als normal zu betrachten, weil sie 
sich ungezwungen mit unseren Vorstellungen iiber die Chromosomen- 
bindungen der Oenotheren vereinen lasst. Eine Variation anderer Art, 
die man bei Oenotheren verschiedenster Chromosomenkonfiguration 
trifft, war der haufige Zerfall der Kette wahrend der Metaphase. 
Fig. 2e zeigt eine Kette aus 9 Chromosomen und drei Paaren. In 
Fig. 2g sind aber eine 7-Kette und vier Paare, davon ein offenes, vor- 
handen. Fig. 2f zeigt eine 5-Kette mit Trivalentbindung, eine 4-Kette 
und drei Paare, in Fig. 2 h schliesslich sehen wir eine 5-Kette und fiinf 
Paare, von denen nur drei ringférmig sind. Es kénnen also paarweise 
verbundene Chromosomen von der Kette gelést sein, solche anormalen 
Paare sind aber immer offen; mehr als drei Ringpaare habe ich nie 
bei dieser Mutante beobachtet. 

Oe. nitens DE VRIES. — Diese Form dhnelt nach DE VRIES der 
Primare scintillans, ist aber nach Selbstbestéubung konstant. Sie 
stammt aus einer Kreuzung Lamarckiana X blandina, ist aber sonst 
nicht in den Kulturen erschienen (DE VRIES 1923). 

Ich bekam zwei Pflanzen und machte von beiden mehrere Fixie- 
rungen, erhielt aber nur wenige Praparate mit Teilungen, die Pra- 
parate waren auch ziemlich mittelmassig. Eine Kette aus 9 Chromo- 
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somen und drei Bivalente ist offenbar die normale Anordnung (Fig. 
1¢). Niemals konnte das Vorkommen von nur zwei Bivalenten sicher- 
gestellt werden. Trotz des wenig umfangreichen Materials, das unter- 
sucht werden konnte, muss geschlossen werden, dass gegentiber curta 
noch ein Bivalent vorhanden ist. Zerfall der Kette war auch hier oft 
zu beobachten, so sind in Fig. 1 f 14 paarweise verbundene Chromo- 
somen und ein Univalent abgebildet. 

Aus nitens geht bisweilen eine Form distans hervor (siehe DE VRIES 
1929, S. 133), deren Zytologie ich auch untersucht habe (HAKANSSON 
1930b). Die Anordnung war bei distans 8-Ring + 3 Paare, also ahn- 
lich wie bei nitens, nur ist das Extrachromosom verloren gegangen. 

Nebenform zu Oe. cana DE VRIES. — Aus den gesaihten cana-Samen 
bekam ich u. a. eine Pflanze mit sehr schmalen, langgestielten, grau- 
griinen Blattern, die Professor DE VRIES als eine Nebenform zu cana 
bezeichnete. Die Chromosomenverhiltnisse dieser Pflanze waren eigen- 
tiimlich. 

In der Diakinese konnte eine Kette aus 11 Chromosomen und 2 
Bivalente festgestellt werden (Fig. 3b), dabei konnte ein oder beide 
Bivalente am Ringe aufgehangt sein, waren aber spater frei. Auffallend 
war, dass das eine Endchromosom der Kette bedeutend kleiner als die 
anderen war, nur etwa die Grosse eines 7/, Chromosomes besass. Das 
halbe Chromosom wurde in der Metakinese (Fig. 3c), und stets in der 
Metaphase beobachtet, auch in somatischen Teilungen in jungen 
Samenanlagen oder Bliitenknospen wurde es konstatiert (Fig. 3 a). 
Mutanten mit 14 + */, Chromosom sind noch nicht bei den Oenotheren 
festgestellt worden. Dagegen sind Pflanzen mit Fragmenten bekannt- 
lich gefunden. Lutz fand in zwei Pflanzen einer Form aberrans 14 
Chromosomen + ein sehr kleines Fragment, in einer rubrinervis-ahn- 
lichen Pflanze ein etwas grésseres Fragment (Lutz 1916). Infolge der 
geringen Grésse der Fragmente kann aber in diesen Fallen, wie es 
mir scheint, nicht entschieden werden, ob sie doch nicht von einem 
der anderen Chromosomen abgeschniirt sind. DUuLFER (I. c., S. 65) 
fand in den Wurzeln einer Pflanze 15 Chromosomen + 2 stabférmige 
und ein punktahnliches Fragment, die er durch Zerfall eines Chromo- 
soms in der Reduktionsteilung der Mutterpflanze zu erklaren sucht- 

Die Metaphase der ersten Reifeteilung konnte eingehend studiert 
werden. Es liess sich jetzt unschwer feststellen, dass die beiden 
Bivalente morphologisch verschieden waren, und zwar wurde die Ver- 
schiedenheit durch ein verschiedenes Anheften der Spindelfaser hervor- 
gerufen (Fig. 3d): in dem einen ist die Anheftung median wie bei 
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beiden Paare in curta, und dem einzigen in Lamarckiana, in dem 
anderen subterminal, ziemlich nahe am Ende des Chromosoms. Unter. 
schiede zwischen den Chromosomen bei Oenothera sind noch nicht init 


gy 





Fig. 3. a—s: Nebenform zu Oe. cana. a: somatische Kernplatte. — b: Diakinese. — 
c: Metakinese. — d: die beiden Bivalente. — /: Bivalent aus Diakinesekern. — 
g—i: Metaphase der ersten Reifeteilung i. s. — e, k, |: dasselbe, Chromosomen ges. gez. 
— m: Chromosomenkette. — p: beginnende Fragmentation. — n, 0, q, r, s: abnorme 
Chromosomenbindungen. 
t—w: 14-chromosomige Form aus Oe. cana. t: die beiden Bivalente. — v: Meta- 
kinese. — w: Metaphase i. s. (a, d, n—gq, t X 3000, die anderen X 2000). 


Sicherheit konstatiert. Ein Gréssenunterschied wurde zwar mehrmals 
behauptet, die Angaben waren aber unsicher oder wurden angeszwei- 
felt, und die sorgfaltigsten Beobachter wie CLELAND erwahnen, dass 
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ihnen die Chromosomen gleich gross vorfallen. Das »subterminale» 
Paar scheint meist etwas grésser als das »mediane», doch ist dieser 
Unterschied nicht in allen Pollenmutterzellen deutlich. Ein Querarm 
wurde nur selten beobachtet, namlich in dem »medianen» Paar 
(Fig. 3.e), Fig. 3 f zeigt Querarmbildung in der Diakinese. 

Die 11-Kette ist im Zickzack geordnet, das halbe Chromosom ist 
immer am Ende der Kette sichtbar (Fig. 3g), selten war es frei. Bis- 
weilen konnte Trivalentbindung beobachtet werden, in der Regel da, 
wo das halbe Chromosom eingefiigt war (Fig. 3 und i). Zerfall der 
Kette wurde ziemlich oft beobachtet, geschieht doch nicht in so hohem 
Grade wie bei Oe. curta: Fig. 31 zeigt 5-Kette, 3-Kette (mit Fragment) 
und 3 Paare, Fig. 3 k 9-Kette + 3 Paare. Nie wurden aber mehr als 
zwei ringférmige Paare beobachtet, das dritte war immer offen. Auch 
sah man nie ein Ringpaar am Ende der Kette. Dies spricht dafiir dass 
das halbe Chromosom neu hinzugekommen ist. Es kann kein Ring- 
paar bilden, mit seinem einen Ende tritt es aber bisweilen mit zwei 
Chromosomen zusammen. In der ersten wie in der zweiten Reife- 
teilung wurden oft Chromosomen eliminiert, und oft war es das halbe 
Chromosom das ausgestossen wurde. 

Diese Pflanze zeigte mehrere Abnormitaten betreffs ihrer Zyto- 
logie. Die Chromosomen hatten oft ein besonderes Aussehen, einige 
von ihnen waren haufig nicht zickzackorientiert, sondern sie waren 
gerade und lagen nebeneinander in einer Reihe (siehe Fig. 3s). Oft 
waren Einschniirungen in den Chromosomen zu sehen und ein Anfang 
zur Fragmentation (Fig. 3m und p). Die Fig. 3 p kann auch als eine 
stattgefundene Translokation gedeutet werden. Sehr eigentiimliche 
Chromosomenbindungen, deren Entstehung ich nicht erklaren kann, 
wurden bisweilen gesehen. So zeigt Fig. 3 0 ein Detail aus einem Dia- 
kinese-Kern: ein Chromosom ist an zwei Kettenchromosomen befestigt. 
In der Metaphase war ein paar Mal ein Endchromosom scheinbar unter 
Trivalentbindung mit dem »subterminalen» Paar vereint (Fig. 3 q), 
Fig. 3r und 3n zeigt Trivalentbindung zwischen Kettenchromosomen 
in der das halbe Chromosom nicht teilnimmt, Fig. 3s zeigt eine 
abnorme Lage des halben Chromosoms. 

Von den zuletzt geschilderten Eigentiimlichkeiten abgesehen, sind 
aber die Chromosomenverhaltnisse klar und sprechen am ehesten fiir 
folgende Deutung: ein halbes Chromosom ist hinzugekommen, und ein 
Chromosom ist zwischen gaudens und velans getauscht. 

14-chromosomige Form aus Oe. cana. — Eine der Pflanzen, die ich 
aus den cana-Samen erhielt, glich der Beschreibung von cana, wenn 
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auch einige der Charaktere nicht sehr ausgepragt zu sein schiene::. 
Auch Professor DE VRIES fand, dass die Pflanze cana ahnelte. 

Uberraschenderweise waren nur 14 Chromosomen vorhanden. in 
der Metaphase traten dieselben zwei Bivalente auf, die bei der soeben 
beschriebenen Form vorkamen (Fig. 3t), das kleine halbe Chromosom 
kam aber hier nicht vor. Meist war eine Kette aus 10 Chromosomen 
zu sehen, die bisweilen zerfallen war. In mehreren Fallen liess sich, 
was sehr interessant ist, ein geschlossener Ring aus 10 Chromosomen 
konstatieren (Fig. 3v und w). Wahrscheinlich ist dies die normale 
Anordnung, der Ring berstet aber haufig. . 

Sehr haufig waren Stérungen in der Chromosomenverteilung in 
den beiden Teilungsschritten, die Pflanze war auch in hohem Grade 
pollensteril. 

Oe. stricta HERIBERT NILSSON (= Oe. pulla DE VRIES?). — Unter 
den Pflanzen die aus den gesahten liquida-Samen erhalten wurden, 
war eine die Oe. stricta sehr A4hnlich war, aber auch mit der Beschrei- 
bung von Qe. pulla iibereinstimmte (siehe DULFER 1926). Die folgende 
Beschreibung griindet sich auf die Praparate von dieser Pflanze, da die 
Fixierungen gut gelungen waren. Die Reduktionsteilung ist typisch fiir 
diejenigen Trisomen, die Oe. Lamarckiana abspalten. Meine stricta- 
Fixierungen waren schlecht, doch schienen ahnliche Verhaltnisse dort 
vorzukommen. In den Samenanlagen von stricta habe ich friiher wah- 
rend der Reduktion ein freies Paar und 13 vereinte Chromosomen 
gefunden (HAKANSSON 1928). 

Die Diakinese wurde wie gew6hnlich nicht so genau studiert. In 
den meisten Fallen war, wenn sich die Chromosomenanordnung ein- 
wandfrei feststellen liess, eine Kette aus 13 Chromosomen und ein Bi- 
valent vorhanden. Das Bivalent war in der Regel nicht am Ring auf- 
gehangt, sondern lag haufig nahe dem einen Ende der Kette (Fig. 4 a). 
Es ist ja sehr gewohnlich, dass bei Oenotheren mit sowohl Ring wie 
freien Paare die Paare anfangs am Ring aufgehangt sind, und man 
kénnte vermuten, dass z. B. bei Lamarckiana das Bivalent an einer 
bestimmten ae des Rings aufgehangt ware, was sich auf Grund der 
grossen Ahnlichkeit der Ringchromosomen nicht feststellen lasst. Von 
der Uberlegung ausgehend, dass sich bei stricta der Ring dort geéffnet 
haben muss, wo sich das neue Chromosom einzufiigen versucht, wurde 
der Lage des Bivalents Aufmerksamkeit gewidmet. Es sah aus, als ob 
dessen Lage, wenn es aufgehangt war, relativ konstant sei, naimlich 
nahe der Stelle wo sich der Ring ge6ffnet hatte (siehe Fig. 4 c), wodurch 
ja erklarlich wird, dass es in der Regel frei war. Es war aber in einigen 
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Kernen offenbar an einer anderen Stelle der Kette aufgehangt (Fig. 4 b). 
Einige Male wurde ein zweites Chromosomenpaar beobachtet. Bis- 
weilen war das Bivalent mit einem Querarm versehen. 

Ausfiihrlich konnte die Meta- bis Anaphase studiert werden. Die 
hiufigste Anordnung war 13 im Zickzack geordnete Chromosomen und 
ein Bivalent. Die Kette ist in Fig. 4d abgebildet. Haufig wurde aber 


Fig. 4. Oe. stricta (= Oe. pulla?). a—c: Diakinese. — d: Chromosomenkette in der 

Metaphase. — e—h: =" Chromosomen in vier Pollenmutterzellen ges. gez. — i—k: die 

Chromosomen in drei Zellen i. s. — I: die beiden Bivalente in zeitiger Metaphase. — 

m: Trivalentbindungen in Ketten aus drei Zellen. — n: freies Trivalent. — 0: abnorm 
kleine Chromosomen. (I X 3000, die anderen X 2000.) 


in der Kette Trivalentbindung beobachtet, die zwei verschiedene Aspekte 
zeigen konnte: entweder wurde die Kette von einem ringférmigen Paar 
abgeschlossen, oder das eine Ende eines geraden Chromosoms war an 
die letzte Fugenstelle der Kette gebunden (Fig. 4m). Bisweilen war 
das neue Paar vom Ringe losgelést, so dass 11-Kette und 2 Bivalente 
vorhanden waren (Fig. 4). Es wurde versucht Unterschiede zwischen 
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den beiden Paaren festzustellen, aber mit zweifelhaftem Resultat. ‘Die 
Chromosomen des eventuell vorhandenen zweiten Paares, in das ja das 
neue Chromosom eingehen muss, waren in den meisten Fallen etwas 
grésser und die Anheftung der Spindelfaser schien nicht ganz median 
zu sein (Fig. 47). Nur einmal sah ich ein freies Trivalent von dem 
bei der pulla-Nebenform so haufigen Typus (Fig. 4 n). 

Ab und zu wurde ein intimerer Kontakt als gew6hnlich zwischen 
zwei Kettenchromosomen gesehen, und Andeutung zur Bildung eines 
Querarms in der Kette war nicht ungewohnlich (Fig. 4 f und h). Eine 
Variation in der Chromosomenanordnung kam durch den haufigen 
Zerfall der Kette zustande. Fig. 4 /f zeigt 5-Kette, 4-Kette, »Trivalent», 
Bi- und Univalent, Fig. 4g 4-Kette, drei 3-Ketten, ein offenes Paar, 
Fig. 4h zeigt ein Pseudoquadrivalent mit Paar, 3-Kette, drei offene, 
ein ringférmiges Paar, Fig. 4i 7-Kette, 3-Kette, ein ordentliches Tri- 
valent, ein Bivalent, Fig. 4k 9-Kette, Pseudoquadrivalent, Bivalent. 
Fig. 4j schliesslich zwei 4-Ketten, 3-Kette, zwei Paare. Manchmal 
waren die Chromosomen ausserordentlich klein, vermutlich ist dies ein 
Artefakt. Noch kleinere Chromosomen als die in Fig. 4 0 abgebildeten 
sah ich bei Oe. dependens. 

Oe. lata DE VRIES und lata HERIBERT NILSSON. — Es wurden meh- 
rere Pflanzen verschiedener Herkunft untersucht. Aus den Kulturen 
HERIBERT NILSSON’s untersuchte ich teils eine flavescens lata, die aus 
der Mutante flavescens hervorgegangen war (die eine ahnliche Chro- 
mosomenanordnung wie Lamarckiana besitzt), teils gewéhnliche lata- 
Pflanzen. Von der lata DE VRIES wurde teils eine Pflanze der Kreuzung 
lata X Lamarckiana, teils eine, die aus liquida-Samen erhalten wurde, 
untersucht. Die Chromosomenverhiltnisse schienen bei allen 4hnlich 
zu sein, sie werden darum gemeinsam behandelt. 

Wahrend der Reduktion in den Samenanlagen wurden 13 verkettete 
Chromosomen und ein Bivalent beobachtet (HAKANSSON 1928), kein 
Ring war hier vorhanden. In abnormen Metaphasen wurde ein weit- 
gehender Zerfall der Kette beschrieben. Betreffs der Untersuchungen 
anderer Forscher iiber die Reduktionsteilung bei dieser Mutante ver- 
weise ich auf diese friihere Mitteilung. 

Lata lasst sich sehr schwer fixieren, und ich habe nie gute Fixie- 
rungen erhalten. In der Diakinese ist ein freies Paar zu sehen, die 
Chromosomenkette war aber so stark zusammengezogen, dass man 
ihren Verlauf nicht verfolgen konnte. In der Metaphase liegen die 
Kettenchromosomen oft dicht zusammen und kleben oft aneinander. 
Bisweilen trifft man doch Antheren an, in denen man die Anordnung 
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der Chromosomen studieren kann. Fig. 5 a zeigt Metakinese mit einem 
freien Bivalent und einem das die Kette abschliesst. In der Metaphase 
liess sich sehr oft Trivalentbindung am Ende der Kette feststellen, 
und wie bei stricta war es entweder so, dass die Trivalentbindung die 
letzte Bindung in der Kette war, oder die Kette wurde von einem 


Fig. 5. a—h: Oe. lata. a: Metakinese. — b—d: die Chromosomen in der Metaphase 

aus drei Pollenmutterzellen ges. gez. — e: Trivalentbindungen in Ketten aus drei 

Zellen, die mittlere ist von dem zugehoérigen Bivalent begleitet. — /: Bivalent und 
freies Trivalent. — g: freies Trivalent. — h: abnormes Bivalent. 

i—j: Oe. dependens. i: Diakinese. — j: 13-Kette wahrend der Metaphase. 

k—m: Oe. pallescens. k: Diakinese. — I: Trivalentbindung in der Kette. — m: Meta- 

phase i. s. 
n: Oe. liquida. Metaphase i. s. 
o: Oe. longepetiolata. Metaphase i. s. (h X 3000, die anderen X 2000.) 


Ringpaar abgeschlossen (Fig. 5e). In einigen Fallen war dieses Paar 
frei (Fig. 5b). Die Chromosomen des neuen Paares schienen wie bei 
stricta etwas grésser als die des normal vorhandenen Bivalents zu sein. 
Querarme wurden in beiden Paare (Fig. 5b), wie auch in der Kette 
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beobachtet. In anderen Fallen war ein Trivalent von der Kette los;:e- 
lést: es wurde eine kleine 3-Kette (Fig. 5d), Ring mit Stab (Fig. 4 /), 
oder die Befestigung eines Chromosomes am Querarm eines Bivalents 
(Fig. 5g) beobachtet. 

Trivalentbindung in der Kette habe ich bei keiner der anderen 
Trisomen so haufig gefunden. Oft ist doch 13-Kette vorhanden, deren 
Zerfall auch beobachtet wurde (Fig. 5c). Fragmentation von Chromo- 
somen und allerlei Stérungen waihrend ihrer Polenwanderung sind 
gewohnlich. Fig. 5 h zeigt eine Anomalie: ein Stiick ist aus einem der 
Paarchromosomen weggefallen. 

Oe. pallescens DE VRIES. — Diese Form ist auch eine der s. g. 
primaren, dimorphen Mutanten, die immer Lamarckiana abspaltet. Sie 
konnte nur wenig untersucht werden. 

In der Diakinese wurde nur eine Kette von 13 Chromosomen und 
ein Bivalent beobachtet. Das Bivalent war oft ungefahr an der Mitte 
der Kette aufgehaingt (Fig. 5k). In der Metaphase wurde auch 13- 
Kette + Bivalent konstatiert (Fig. 5m). Nur selten gab es Trivalent- 
bindung in der Kette. Fig. 51 zeigt doch wie ein Paar die Kette ab- 
schliesst, ausserdem war das normale Bivalent in der Zelle vorhanden. 

Oe. dependens HERIBERT NILSSON. — Den Verlauf der Reduktions- 
teilung dieser Lamarckiana-abspaltenden Trisome habe ich friiher 
geschildert (HAKANSSON 1926). Ich fand ein freies Paar, die anderen 
Chromosomen bildeten eine Kette oder einen Ring, in diesem war bis- 
weilen Andeutung zur Bildung eines zweiten Paares. Ich habe jetzt 
mehrere andere Pflanzen dieser schwer fixierbaren Form studiert und 
muss wohl meine Angaben in einer Hinsicht korrigieren: die Existenz 
eines geschlossenen Ringes aus 13 Chromosomen konnte nicht fest- 
gestellt werden, wahrscheinlich kann ein solcher auch hier nicht vor- 
kommen. Fig. 5i zeigt einen Diakinese-Kern mit einer gewundenen 
Kette aus 13 Chromosomen, unfern des Endes hangt das Bivalent. 
Fig. 5 j zeigt die Kettenchromosomen in der Metaphase zickzackgeord- 
net. In der friihen Diakinese schien zwar oft ein Ring vorhanden zu 
sein (vergl. Einleitung), aber in mehr fortgeschrittenen Stadien konnte 
er nicht beobachtet werden. Auch in der Metaphase kommt scheinbar 
ein Ring vor, wenn die Chromosomen nicht geniigend auseinander 
liegen, ich glaube aber die Anordnung ist dieselbe wie bei anderen Tri- 
somen die Lamarckiana abspalten, wenn es auch wiinschenswert ware, 
dass besser fixiertes Material untersucht wird. 

Oe. liquida DE VRIES. — Wie erwahnt mit der obigen Form wahr- 
scheinlich identisch. 13-Kette + Paar wurde konstatiert (Fig. 5 n). 
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Auch hier konnte man bei wenig guter Fixierung das Vorhandensein 
eines Ringes vermuten. 

Oe. longepetiolata HERIBERT NILSSON. — Die Chromosomenzahl 
dieser Form ist friiher nicht bestimmt. Sie spaltet regelmassig La- 
marckiana ab. 

Eingehende Studien wurden nicht gemacht. Die beobachtete 
Chromosomenanordnung in Diakinese und Metaphase der ersten Reife- 
teilung war 13-Kette + Bivalent (Fig. 5 0). 

Bei allen untersuchten Trisomen war die Chromosomenverteilung 
wihrend der Anaphase der ersten Reifeteilung 8+ 7. Langsteilung 
von einem (oder mehreren) Chromosomen ist nicht selten, diese Teilung 
traf aber, wie es schien, nicht haufiger das Extrachromosom als andere, 
sie geschieht offenbar gern wenn ein Chromosom nicht eine bestimmte 
Orientierung gegen den einen oder anderen Pol bekommen hat, sondern 
ganz in der Aquatorialebene liegt. Besonders bei den cana-Formen 
bildete oft nach Abschluss der Anaphasebewegung jedes Chromosom 
einen kleinen Kern fiir sich, diese Karyomeren flossen spater zu einem 
gewOhnlichen Interkinesekern zusammen. Die Karyomerbildung ge- 
schieht wenn die Chromosomen weit auseinander liegen, ich habe sie 
friiher bei Oenotheren beobachtet, sie kommt also nur bisweilen vor. 
Stérungen in dem Teilungsmechanismus sind auch wahrend der zweiten 
Reifeteilung bei Trisomen gewoéhnlich. 


ALLGEMEINER TEIL. 


Wie die Chromosomenringe der Oenotheren zustandegekommen 
sind, dariiber sind verschiedene Vermutungen oder Hypothesen hervor- 
gebracht worden. In erster Linie hat man an Heterozygotie gedacht 
(GATES, CLELAND u. a.). CLELAND meint, dass die ringbildenden Chro- 
mosomen relativ heterozygotisch, die paarbildenden relativ homozy- 
gotisch sind, bei Ringbildung beruht »the failure of the homologous 
chromosomes to pair» auf »lack of affinity» (CLELAND 1926, S. 147); 
etwas spater wird dies mehr prazisiert, indem vermutet wird, dass 
paarbildende Chromosomen homozygotisch oder heterozygotisch sind, 
in dem Masse, wie homologe Chromosomen innerhalb einer normalen 
Spezies, die Ringchromosomen dagegen sind »of a degree of heterozygo- 
sity ordinarily found only in interspecific hybrids» (CLELAND 1928, 
S. 565). Auch ich hatte die Affinitat homologer Ringchromosomen mit 
der Chromosomenaffinitat bei vielen Artbastarden verglichen. Statt als 
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Univalente aufzutreten, bilden sie Ringe; es wurde doch zugefiigt, dass 
sie in der Prophase. konjugieren miissten (HAKANSSON 1926, S. 29). 

Eine ganz andere Modglichkeit, naimlich dass die Chromosomen- 
anordnung bei einer Oenothera durch ein Gen bestimmt ist, das in den 
Chromosomen liegt, ist von CLELAND diskutiert aber abgelehnt, weil 
die Anordnungen in F,-Bastarden zu mannigfaltig waren, und zu selten 
die Anordnung einer der gekreuzten Elternarten in F, wiedergefunden 
wurde (CLELAND 1928). SHEFFIELD hat aber ausfiihrlich zu zeigen 
versucht, dass dies eine sehr wahrscheinliche Hypothese ist (SHEFFIELD 
1929), und in einer soeben erschienenen Abhandlung hat sich CATCHESIDE 
ihr angeschlossen (CATCHESIDE 1930). Wenn ein Gen die Ringbildung 
hervorruft, so kénnen offenbar auch véllig homozygotische Chromo. 
somen in den Ring eingehen und stark heterozygotische Paare bilden. 

Es ist aber versucht worden, die Entstehung der Oenothera-Ringe 
durch Austausch zwischen verschiedenen nicht homologen Chromoso- 
men zu erklaren, in der Weise, wie sich nach BELLING Ketten und Ringe 
bei Datura Stramonium bilden (HAKANSSON 1928, DARLINGTON 1929 a). 
Jedes der Ringchromosomen z. B. bei Oenothera Lamarckiana ist nach 
dieser Auffassung mit zwei Chromosomen gepaart, was darauf beruht, 
dass z. B. das Chromosom ¢,b, an seinem einen Ende mit dem einen 
Ende des Chromosoms a,b, »homolog» ist, wahrend sein anderes Ende 
dem einen Ende des Chromosoms c,d, »homolog» ist. Von einer schwa- 
cheren Affinitaét zwischen den Ringchromosomen kann man also nicht 
sprechen. Diese eigentiimlichen Homologieverhaltnisse beruhen auf 
einem Austausch von Chromosomenstiicken. Es gibt Forscher die 
meinen, das iiberhaupt wenn bei diploiden Typen mehrere Chromoso- 
men wahrend der Metaphase der ersten Reifeteilung vereint sind, oder 
bei tetraploiden Typen mehr als zwei Paare in dasselbe Multivalent 
eingehen, dann hat ein solches »segmental interchange between non- 
homologous chromosomes» stattgefunden; auch durch die Annahme 
von »inversions» und »translocations» werden abweichende Bindungen 
erklart (MEURMAN 1929, DARLINGTON 1929 b). 

Das Vorkommen von einem so ausgiebigen Austausch, wie man bei 
den Oenotheren annehmen miisste, kénnte wohl manchem unwahr- 
scheinlich vorkommen. DARLINGTON (1929 a) dachte sich, dass inner- 
halb einer reinen Art mit normaler Paarung immer grdssere Ringe ge- 
bildet wurden, und nur 7 Chromosomen brauchten verandert zu sein, 
damit ein 14-Ring entstehen kénnte. Man kénnte auch vermuten ein 
grosser Ring entsteht momentan, wenn zwei Arten mit normaler Paa- 


rung, deren Chromosomen aber durch Austausch verandert sind, 








ZUR ZYTOLOGIE TRISOMISCHER MUTANTEN 19 





gekreuzt werden (HAKANSSON 1928). Es gibt ja Beispiele dafiir, dass 
in F,-Bastarden zwischen Formen mit normaler Paarung Chromoso- 
menringe vorhanden sind. Auch bei den Oenotheren ist dies beob- 
achtet worden: so hat der Bastard zwischen franciscana sulfurea und 
latifrons (beide Formen haben nur Paare) 6-Ring + 4 Paare (CLELAND 
1928). Erhalten werden die Chromosomenringe dadurch, dass die 
homozygotischen Kombinationen in der Regel lebensunfahig sind. Doch 
ist bei Oe. grandiflora (mit 12-Ringe + Paar), die eine Kombination 
vital (nimlich acuens. acuens) und ist durch die Form ochracea mit 7 
Bivalenten, die ein drittel der Nachkommenschaft von grandiflora aus- 
macht, reprasentiert (GERHARD 1929). Bei den heterogamen und halb- 
heterogamen Formen sind ja ausserdem Komplexe haploid letal. 

Die im speziellen Teil beschriebenen Chromosomenanordnungen 
bei den verschiedenen Trisomen stimmen am besten mit der Austausch- 
hypothese iiberein. Bei einer pulla-Nebenform nahm das neue Chro- 
mosom immer in der Bildung eines freien Trivalents teil, bei den anderen 
war es mit den Ringchromosomen vereint. Es zeigte sich, dass offenbar 
ein geschlossener Ring nicht aus einer ungeraden Zahl von Chromo- 
somen gebildet werden konnte, denn immer war eine offene Kette vor- 
handen. Mehr oder weniger oft war Trivalentbindung an dem Ende 
der Kette vorhanden, was beweist, dass der Ring sich dort geédffnet hat, 
wo das neue Chromosom sich einzufiigen sucht. Wie in der Einleitung 
erwahnt wurde, kann bei diploiden Formen mit Ring dieser sekundar 
offen sein, dass aber nie ein Ring bei diesen Trisomen vorkommt, muss 
eine besondere Bedeutung haben, und muss auf dem Vorhandensein 
des neuen Chromosoms beruhen. Beruhte die Ringbildung nicht auf 
speziellen Bindungsverhaltnissen, sondern verhielte es sich so, dass 
Chromosomen mit schwacher Affinitat sich zu einem Ring zusammen- 
schliessen, dann miisste sich wohl das neue Chromosom in den Ring 
einfiigen lassen. Auch wenn die Ringbildung durch ein Gen bestimmt 
wire, sollte man wohl einen geschlossenen 13-Ring erwarten. 

Fig. 6 zeigt schematisch die méglichen Anordnungen wenn infolge 
Nichttrennung das Chromosom c,b, verdoppelt wurde (nur ein Teil der 
Kette ist gezeichnet, iiber die Bezeichnungen siehe HAKANSSON 1928). 
Fig. 6 a zeigt die theoretisch méglichen Bindungen des Chromosoms an 
den 12-Ring ohne dass dieser geéffnet wird, sie wurden nicht beob- 
achtet, kénnen wohl ausnahmsweise vorhanden sein. Es kénnten ent- 
weder beide Enden des neuen Chromosoms mit denen des schon vor- 
handenen Chromosoms c,b, unter Trivalentbindung vereint sein. Dass 
eine solche Anordnung, auch wenn sie in friiheren Stadien vielleicht 
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oft vorhanden ist, nicht erhalten werden kann, ist nicht merkwiirdi:. 
Dass Trivalentbindungen in der Kette aufgelést sind, ist ja das gewohn- 
lichste Verhalten, Spannungen im Ringe, wenn sich die Chromosomen 
in der spateren Prophase zusammenziehen, tragen wohl dazu bei, und 
dass zwei Trivalentbindungen im selben Chromosom bestehen ist eni- 
schieden unwahrscheinlich. Es ist anzunehmen, dass die Anordnung in 
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Fig. 6. a: auf dreierlei verschiedene Weise kann sich theoretisch ein zweites Chro- 
mosom cibe an den Ring binden, ohne dass der Ring ge6éffnet wird. 

b: die bei den meisten Trisomen gewéhnlichste Anordnung, es entsteht eine offene 
Kette ohne Trivalentbindung. Statt bei cic: wie in den Figuren k6énnte der 
Ring sich bei bebe 6ffnen. 

c: mehr oder weniger haufig bei den verschiedenen Trisomen: Kette mit Ringpaar, 
das auch an das Chromosom ¢id2 gebunden sein kénnte. Selten ist das Ring- 
paar frei. 

d: Kette mit Trivalentbindung aber ohne Ringpaar ist eine ebenso gewohnliche An- 
ordnung wie die bei c. 

Das neue Chromosom ist schraffiert. 


Fig. 6 c entsteht wenn die eine zerbricht. Oder es ist denkbar, dass das 
eine Ende des Chromosoms c,b, unter Trivalentbindung bei den Fugen- 
stellen c,c, oder b.b, an den 12-Ring gebunden ist, und dass das andere 
Ende frei ist (siehe Fig. 6a). Diese Anordnung kommt vermutlich 
bisweilen vor, wurde aber nicht mit Sicherheit beobachtet, denn die 
Trivalentbindung zerbricht offenbar und die Anordnung in Fig. 6b 
kommt zustande. 
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Die Chromosomenanordnungen, die in der Metaphase der ersten 
Reifeteilung tatsichlich gefunden wurden, sind in Fig. 6 b—d wieder- 
gegeben. Das gewohnlichste ist die einfache Kette (Fig. 6b), seltener 
ist Trivalentbindung am Ende derselben, wo das neue Chromosom 
gebunden ist. Die Kette mit Trivalentbindung kann zwei verschiedene 
Aspekte zeigen (Fig. 6c und d). Noch seltener ist eine andere Variation, 
nimlich dass die beiden Chromosomen c¢,b, ein freies Bivalent bilden. 
Man k6nnte vielleicht geneigt sein anzunehmen, die letzterwahnte An- 
ordnung sollte die haufigste sein: zwei identische Chromosomen sollten 
wohl »paarbildend» sein. Aber, wenn ein Ringpaar gebildet wird, 
bleibt es meist an der Kette, weil in zwei Kettenchromosomen Chromo- 
somenstiicke vorhanden sind, die das Bivalent binden kénnen. Wir 
kénnen daraus schliessen, dass wenn mehrere Paare konstant vorkom- 
men (z. B. bei den Halbmutanten), die Paarchromosomen keine Stiicke 
gemeinsam mit Ring- oder Kettenchromosomen haben, also nicht ein- 
fach vom Ringe losgelést sind. Das Vorkommen von einem freien 
Trivalent, was bei Trisomen anderer Gattungen so haufig ist, wurde nur 
sehr selten beobachtet, und dann haufig von einem mehr oder weniger 
weitgehenden Zerfall der Kette begleitet. Das Aussehen dieses zufalligen 
Trivalents wie des konstant vorhandenen Trivalents bei der pulla- 
Nebenform (siehe S. 6) stimmt auch mit der Austauschhypothese 
liberein. 

Wie erwahnt ist eine immerhin sehr schwache MOglichkeit vor- 
handen, in dependens (und liquida) kénnte einen geschlossenen 13-Ring 
vorkommen. Wenn so, miisste in dieser Mutante das Extrachromosom 
irgendwie verandert sein, es miisste infolge Austausches von einem End- 
stiick mit einem anderen Ringchromosom b.b, oder ¢,c, statt cb. sein. 

Es wurde hervorgehoben, dass die einfache Kette in den meisten 
Pollenmutterzellen angetroffen wurde, die Kette mit Trivalentbindung 
ist weniger haufig. Bemerkenswert ist aber, dass die letztere bei ver- 
schiedenen Trisomen verschieden haufig ist. Bei curta und der cana- 
Nebenform kommt sie nur selten vor — die Fixierungen von diesen 
Formen waren gut, so dass die Trivalentbindung nicht iibersehen wer- 
den konnte —, wurde jedoch oft bei stricta (pulla?) und lata gefunden. 
Diese verschiedene Haufigkeit beruht vielleicht darauf, dass_ver- 
schiedene Chromosomen verdoppelt sind. 

Es ist also eine gewisse Variation in der Chromosomenanordnung 
einer trisomischen Oenothera vorhanden, die bei den diploiden Typen 
nicht vorkommt. Nie sieht man z. B. ein zweites Bivalent bei Lamarck- 
iana. Es ist aber nur die Variation, die nach der Austauschhypothese 
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erwartet werden kénnte, wenn sich das neue Chromosom in den Ring 
einzufiigen sucht. Bei der pulla-Nebenform, in der das neue Chromo- 
som immer ausserhalb des Ringes ist, war die Anordnung konstanter, 
und die Zahl der Bivalente schwankte hier nie. Aber ausser dieser, 
wie man sie nennen kann, »normalen» Variation kommt eine »sekun- 
dare» mehr oder weniger haiufig vor. Diese wird durch einen Zerfall 
der Chromosomenkette hervorgerufen, der in der Metaphase oft ge- 
schieht. Wie in der Einleitung hervorgehoben wurde, kann ein solcher 
Zerfall auch bei diploiden Oenotheren haufig vorkommen, und ist wahr- 
scheinlich teilweise durch aussere Einfliisse bedingt. Bei einigen Tri- 
somen, z. B. bei curta und nitens, war der Zerfall bisweilen sehr weit- 
gehend. Paarweise vereinte Chromosomen lésen sich von der Kette, 
sind aber nicht mit Bivalenten zu verwechseln. Die neuen »Paare» 
sind namlich nie ringférmig, und eine Chromosomenbindung ist nur 
in dem einen Ende vorhanden. Bei curta konnte dies eingehend stu- 
diert werden: immer sind hier zwei Ringpaare, bisweilen tritt auch ein 
drittes Ringpaar auf, von dem verdoppelten Chromosom gebildet. 
Eventuell noch vorhandene Paare sind aber immer offen. Nun kann 
natiirlich ein normales Ringpaar sekundir offen sein, was mitunter bei 
Lamarckiana auch vorkommt. Dies verursacht, dass wenn nicht ein 
grésseres Material untersucht werden kann, die Feststellung der nor- 
malen Chromosomenanordnung schwierig sein kann. 

Das beobachtete Verhiltnis, dass die durch Kettenzerfall gebildeten 
»Paare» immer offen sind, kann nicht als noch ein Beweis fiir die ohne- 
hin sehr wahrscheinliche Hypothese angesehen werden, dass neben 
einander liegende Kettenchromosomen nur in den Enden, wo sie vereint 
sind, »homolog» sind, der Zerfall schien nimlich nur in der Metaphase 
zu geschehen. Dann kann wahrscheinlich nicht eine neue Bindung 
zustandekommen, auch wenn die Méglichkeit dafiir vorhanden ist, denn 
die Bindungen in der Metaphase diirften nur solche sein, die von 
der Chromosomenkonjugation in der Prophase fortbestehen (siehe 
DARLINGTON u. a.). , 

In einer Pflanze, die aus der Trisome cana hervorgegangen war, 
kamen nur 14 Chromosomen vor, von denen 10 vereint waren. Wabhr- 
scheinlich ist das Extrachromosom hier irgendwie weggefallen und 
es ist von Interesse, dass hier ein geschlossener 10-Ring gebildet werden 
konnte, was noch ein Beweis dafiir ist, dass bei den Trisomen das 
Offensein des Ringes nur auf dem Extrachromosom beruht. Nur bei 
einer Nebenform von cana mit */, Chromosom wurden Verbindungen 
zwischen Chromosomen beobachtet, die keine Stiicke gemeinsam haben 
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konnten (siehe S. 11), die Ursache dieser Verbindungen ist also ratselhaft. 
Bei derselben Form wurde eine andere Eigenheit beobachtet, namlich 
beginnende Fragmentation (méglicherweise Translokation) von Chro- 
mosomen in der Metaphase. Dies kam offenbar auch bei lata vor, ist 
aber friiher bei den Oenotheren in diesem Stadium nicht beobachtet 
worden. Uber Fragmentation in somatischen Zellen gibt es dagegen einige 
Angaben, die allerdings kritisiert worden sind (die von HANCE wohl 
sicher mit Recht). Die in der Anaphase oft vorkommende Fragmen- 
tation von Chromosomen in der Kernspindel ist wohl ohne Bedeutung: 
sie ist ja sehr gewOhnlich, ohne dass in der Nachkommenschaft Pflanzen 
mit Fragmenten vorkommen. 

Wir diirfen aber die Schwierigkeiten nicht unterschatzen, welche 
die Austauschhypothese zu iiberwinden hat. So muss wohl mit 
DARLINGTON angenommen werden, dass die Halbmutanten nicht durch 
Unregelmassigkeiten in der Zickzackanordnungen sondern infolge Aus- 
tausches von Endstiicken zwischen zwei weit auseinander liegenden 
Ringchromosomen entstehen, denn sonst ist es schwerverstandlich, dass 
bei der neuen Chromosomenanordnung der verkleinerte Ring geschlos- 
sen ist; tiberhaupt sollte ein Chromosomenaustausch zwischen gaudens 
und velans im Ringe durch »segmental interchange» veranlasst sein. 
Dass ein solcher »crossing-over» mit Riicksicht auf das haufige Auf- 
treten von z. B. der Halbmutante rubrinervis sehr oft und an derselben 
Stelle geschehen musste, ist merkwiirdig (HAKANSSON 1930b). Auch 
ist die Verkettung der Chromosomen in tri- und tetraploiden Oenotheren 
(siehe HAKANSSON 1926, HOEPPENER und RENNER 1929, auch OEHLKERS 
1929 iiber eine Triploide) wie es scheint iiberraschend gross; in einer 
triploiden Oe. pycnocarpa sollen sogar in der Diakinese 21 Chromo- 
somen einen volistandigen Ring bilden (CATCHESIDE 1930). Méglich ist 
aber, dass genauere Studien als bisher tiber die Metaphase mdglich 
waren, schliesslich doch ergeben sollten, dass auch hier Anordnungen 
vorkommen, die nach der Austauschhypothese erklarlich sind. Ich 
habe neue Untersuchungen der polyploiden Oenotheren begonnen, will 
aber erst versuchen noch bessere Fixierungen zu erhalten, ehe ich 
definitiv Stellung zu dieser Frage nehme. 

Die Vermutung, dass bei verschiedenen Trisomen verschiedene 
Chromosomenanordnungen vorkommen, wurde bestatigt. Wenn wir 
zuerst an die aus den Kulturen HERIBERT NILSSON’s denken, so fallt 
auf, dass lata (auch flavescens lata), stricta, dependens, longepetiolata 
ihnliche Chromosomenverhiltnisse zeigten. Nur ein Bivalent war kon- 
stant vorhanden, und offenbar sind die Trisomen durch gewoéhnliche 
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Nichttrennung, die die Ringchromosomen getroffen hatte, entstanden 
(betreffs dependens siehe oben). Man kann sie deshalb als primiire 
Trisomen bezeichnen. Wenn die Chromosomen von Lamarckiana 
vereinfacht AaBbCcDdEeFf, GG bezeichnet werden, sind die von einer 
primaren Trisome z. B. AAaBbCcDeEeFf, GG dabei treten AA nur sehr 
selten als freies Bivalent auf. Genetisch zeichneten sich diese vier 
Formen dadurch aus, dass sie alle Lamarckiana abspalten. Auch ent- 
stehen sie haufig aus Lamarckiana oder ihren Mutanten. Curta ist aber 
abweichend genetisch wie zytologisch. Genetisch unterscheidet sie sich 
von den Primiaren darin, dass sie nicht Lamarckiana abspaltet. Zyto- 
logisch zeichnet sie sich dadurch aus, dass immer ein zweites Bivalent 
vorhanden ist. Dies Bivalent muss wohl aus identisch ahnlichen Chro- 
mosomen gebildet sein, denn iiber regelmassige Spaltung ist nichts 
bekannt, und es muss wohl deshalb, genau wie die neuen Bivalente 
bei den Halbmutanten, sein Vorkommen einem Chromosomenaustausch 
zwischen gaudens und velans verdanken. Nehmen wir an, um die 
Bildung dieser Form verstandlich zu machen, dass bei Lamarckiana 
das gaudens-Chromosom A gegen die velans-Chromosomen a und b 
ausgetauscht wird, so bekommen wir die Gamete abBCDEFG, die nach 
Verschmelzung mit einer gewohnlichen velans-Gamete abcdefG eine 
Form aa, bBbCcDdEeFf, GG ergibt. Eine ahnliche Chromosomenzu- 
sammensetzung sollte also curta besitzen. Sie bildet immer die beiden 
Bivalente GG und aa, nur selten aber das Bivalent bb. Infolge Fehlens 
des Chromosoms A kann keine reinen gaudens-Gameten gebildet werden, 
und also kann nicht Lamarckiana abgespaltet werden. Letalfaktor- 
tragende sowohl gaudens- wie velans-Chromosomen sind offenbar trotz 
des Austausches noch vorhanden, denn eine homozygotische Form in 
der Nachkommenschaft ist nicht konstatiert worden. 

Bis weitere Untersuchungen iiber Trisomen gemacht sind, kann wohl 
eine Er6érterung der Mechanismus dieses Chromosomenaustausches 
unterbleiben, ob durch unregelmassige Zickzackanordnung oder End- 
stiickenaustausch im Sinne DARLINGTON’s. Endstiickenaustausch zwi- 
schen. Ringglieder, die durch zwei Chromosomen getrennt sind, fiihrt 
ausserdem zu einem Austausch von einem ganzen Chromosom, das 
das neue Bivalent bilden kann. 

Es wurden also zwei verschiedene Trisomentypen in den Kulturen 
von HERIBERT NILSSON festgestellt. Ich will hier erwahnen, dass ich 
auch die Trisome obscura untersucht habe, aber nur in wenigen Pollen- 
mutterzellen trat die Anordnung vollig klar zutage. Es kamen zwei 
Bivalente vor, bei so wenig Material kann man aber nicht sicher sein, 
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ob doch nicht die Anordnung der primiren Trisomen vorlag, weshalb 
ich diese Form im speziellen Teil nicht behandelte. Obscura ist aber 
wie curta konstant. 

Unter den Trisomen von DE VRIES wurden noch mehr Typen 
gefunden. Lata, liquida und pallescens, die simtlich primare, La- 
marckiana-abspaltende Trisomen sind, hatten dieselben Anordnungen 
wie die Primaren aus den Kulturen HERIBERT NILSSON’s. Auch die 
Primire pulla habe ich wahrscheinlich untersucht, sie besass dieselbe 
Anordnung. Oe. nitens ist dagegen von demselben Typus wie curta. 
Nur sind hier drei statt zwei Paare konstant frei. Die vermehrte Paa- 
rung beruht auf ihre Entstehung aus einer Kreuzung von Lamarckiana 
mit blandina, die sieben freie Bivalente hat. Auch genetisch herrscht 
Ahnlichkeit, indem sie nicht Lamarckiana abspaltet. 

Einen weiteren Typus fand ich in einer Pflanze, die aus pulla- 
Samen erhalten wurde, die aber von der Beschreibung etwas abwich, 
und da ich ja jetzt gew6hnliche primare Anordnung in pulla-ahnlichen 
Pflanzen gefunden habe, bezeichne ich sie als Nebenform zu pulla. Es 
waren immer drei Bivalente und ein freies Trivalent vorhanden, ausser- 
dem ein geschlossener Ring aus 6 Chromosomen. Die Anordnung ahnelte 
also der bei den Halbmutanten. Wie sich diese Form, die allerdings 
der gewohnlichen pulla ahnelte, in der Nachkommenschaft verhalt 
weiss ich leider nicht. Da sie aus pulla-Samen erhalten wurde, ist sie 
wohl durch Chromosomenaustausch in pulla entstanden, in der Weise, 
wie rubrinervis aus Lamarckiana. 

Schliesslich wurde ein vierter Chromosomentypus bei einer Neben- 
form zu cana gefunden. Es kamen namlich hier 14 1/, Chromosomen 
vor. Das halbe Chromosom war der Kette, mitunter unter Trivalent- 
bindung, beigefiigt, ausserdem war immer ein zweites Bivalent zu sehen. 
Die Form zeigte mehrere zytologische Eigentiimlichkeiten, die ein 
Verstehen ihrer Entstehung erschweren. Im speziellen Teil wurde aus- 
gefiihrt, dass die Zytologie am meisten dafiir spricht, dass das halbe 
Chromosom neu hinzugefiigt worden ist, und das neue zweite Paar 
durch Austausch gebildet worden ist. Eine andere Deutung lasst sich 
aber nicht vollig abweisen, namlich dass das neue Chromosom in das 
zweite »subterminale» Paar eingeht, wahrend ein angrenzendes Ring- 
chromosom durch Fragmentation verkleinert worden ist. Es wurde 
namlich auch Trivalentbindung, doch dusserst selten, zwischen dem 
anderen Endchromosom, das von normaler Grésse war, und dem »sub- 
terminalen» Paar beobachtet. Die letztere Deutung ist doch wenig 
wahrscheinlich. Leider konnten typische cana-Pflanzen nicht unter- 
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sucht werden, dann wire vielleicht diese Frage mit Riicksicht auf die 
morphologischen Verschiedenheiten, die das zweite Paar ja zeigte, 
gelost. 

Wie dem auch sei, offenbar ist, dass durch Fragmentation die 
Mannigfaltigkeit unter den Trisomen vermehrt wird. Formen mit ’/. 
Chromosom sind sonst nicht bei den Oenotheren bekannt. In anderen 
Gattungen sind aber solche gefunden worden. So ist iiber eine Datura 
Stramonium mit 2n + */, Chromosomen berichtet worden (BELLING 
1927). In Matthiola sind mehrere Formen mit */, Chromosom bekannt 
(siehe zuletzt LESLEY und Frost 1928). In Lycopersium sind auch 
Pflanzen mit */, Chromosom extra gefunden (LESLEY und LESLEY 1929). 
Bei gewissen Speltoidheterozygoten von Weizen war ein neues Chromo- 
som hinzugekommen, das nur ungefahr */, eines gew6hnlichen Chromo- 
soms zu entsprechen schien (HAKANSSON 1930 a). HUSKINS hat halbe 
Chromosomen in Speltoidheterozygoten beobachtet (HUSKINS 1928). 

Weitere Studien an den Trisomen von DE VRIES wiirden sicherlich 
noch mehr Chromosomentypen zu Tage bringen. Einstweilen diirfte 
also folgendes sichergestellt sein: 1) durch einfache Nichttrennung ge- 
bildete Formen, die Lamarckiana abspalten (sind »dimorph»), 2) die 
Nichttrennung ist von Chromosomenaustausch begleitet, diese Formen 
sollen konstant sein, 3) Formen mit */, Chromosom. Durch Kombina- 
tion von Nichttrennung, Austausch und Fragmentation kann ein grosser 
Formenreichtum entstehen. Weitere Untersuchungen miissen bestrebt 
sein teils die Klarung der Zytologie der anderen Primiaren, teils die 
Chromosomenanordnung der sogenannten accessorischen Mutanten 
festzustellen, damit das haufige Hervorgehen dieser Typen aus gewissen 
Primaren verstandlich wird. Oblonga ist zwar vorlaufig untersucht 
(CLELAND 1923), es werden aber verschiedene Anordnungen beschrieben, 
ohne dass erwahnt wird ob eine von ihnen typisch ist. Allerdings 
scheinen wenigstens drei Paare vorzukommen, und hieraus geht ja 
hervor, dass Chromosomenaustausch stattgefunden hat und dass oblonga 
konstant ist. Wie aber zu erklaren ist, dass die Zahl der Ringpaare 
von drei bis sechs variiert, und dass ein geschlossener 5-Ring aber offene 
3-, 7- oder 9-Ketten vorkommen sollen (nicht 3-Ring und 5-Kette wie 
bei der Referierung der Befunde CLELAND’s unrichtig angegeben wird), 
kann erst nach Erscheinung der ausfiihrlicheren Berichte diskutiert 
werden. Oblonga ist die einzige Trisome iiber deren Anordnung be- 
stimmtere und ausfiihrlichere Angaben vorliegen. Mehrere Paare wa- 
ren doch in zwei 15-chromosomigen Planzen aus der F, der Kreuzung 
Oe. rubricalyx X Hewettii (GATES 1923), es schienen fiinf vorhanden 
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zu sein. »In no case have more than five ring-pairs been found, although 
there is sometimes less, and usually not more than one ring persists 
on the heterotypic spindle» (I. c., S. 545). Das letztere beruhte wohl 
darauf, dass die Ringpaare jetzt sekundar offen waren, und vermutlich 
war die Anordnung bei diesen Pflanzen ziemlich konstant. 

Mihevoller und weniger versprechend ware ein Studium der Chro- 
mosomenformen, um eventuell feststellen zu kénnen, welches Chromo- 
som verdoppelt wurde. In Wurzelzellen von verschiedenen Crepis- 
Trisomen ist es ja NAVASHIN gelungen das verdoppelte Chromosom 
wiederzuerkennen. Alle Chromosomen sind hier morphologisch ver- 
schieden (siehe BABCOCK und NAVASHIN 1930). Bei Datura existieren 
6 Gréssenklassen unter den 12 Chromosomen, alle Chromosomen k6n- 
nen also hier nicht unterschieden werden. Es sind jedoch wichtige 
Resultate erzielt worden. So ist z. B. in der Trisome »Rolled» das 
grésste Chromosom verdoppelt (siehe BELLING 1927). Bei den Oeno- 
theren sind aber die Chromosomen einander sehr ahnlich. Doch gelang 
es mir bei zwei Pflanzen aus cana-Samen einen Unterschied zwischen 
zwei Bivalenten in der Anheftung der Spindelfaser festzustellen. Ein 
vergleichendes Studium von somatischen Teilungen und Reduktions- 
teilung kann also vielleicht einige Ergebnisse zu Tage férdern. VAN 
OVEREEM (1922) behauptet, dass es ihm gelungen sei, das lata- und das 
cana-Chromosom in somatischen Teilungen zu identifieren, ersteres lang 
und in der Mitte stark gebogen, letzteres mittelgross, das Ende umge- 
bogen, manchmal eingeschniirt, doch sind seine Ergaben kritisiert wor- 
den. Es sind aber ohne Zweifel Verschiedenheiten zwischen den so- 
matischen Chromosomen vorhanden. 

Eine weitere Variation im Aussehen der Bivalente kommt dadurch 
zustande, dass bisweilen kurze Querarme ausgebildet sind, die man 
schon in der Diakinese beobachten kann. Es ist bemerkenswert, dass 
Querarme bei diploiden Oenotheren sehr selten sind. In dem freien 
Paar bei Lamarckiana ist ein solcher wohl 4usserst selten, in dem 
gleichen Paar der cana-Nebenform wurde er mehrmals beobachtet. 
Auch zwischen Ringchromosomen kénnen, jedoch mehr selten, Quer- 
arme vorkommen. Die Arme sind allerdings sehr kurz. Ihr Vorkom- 
men kann ja als Beweis fiir das Vorkommen einer parasyndetischen 
Chromosomenkonjugation angesehen werden. Es ist aber auch von 
den »Metasyndetikern» mehrmals betont worden, dass »homologe» 
Chromosomen wahrend der sogenannten zweiten Kontraktion des Spi- 
rems oft nebeneinander, oft unter Bildung von Strepsinema-Um- 
windungen, liegen. Im Allgemeinen meinen sie wohl, dass eine Chro- 
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mosomenkonjugation stattfindet, sie betonen aber, dass das Spirem 
univalent ist, dass also die Chromosomen nicht aus einer Langsspaltuag 
des Spirems hervorgehen, sondern »end to end» liegen. Bei haploiden 
Oenotheren ist der Anfang der Prophase bis zur Diakinese wie bei den 
diploiden Typen (DAvis und KULKARNI, EMERSON). Hier muss ja das 
Spirem univalent sein. Die Konjugation jedes Chromosoms mit zwei an- 
deren, wobei in der Regel nur Endstiicken konjugiert sind (»terminalen 
Chiasma» nach DARLINGTON) und nur voriibergehend und zufallig ein 
Aneinanderliegen anderer Chromosomenteile geschieht, kann sehr wohl 
im deskriptiven Sinne Metasyndese genannt werden. Ich habe nicht 
die friiheren Prophasestadien bei Oenotheren mit nur Bivalenten unter- 
sucht, méglicherweise finden sich bei ihnen Andeutungen einer Parallel- 
konjugation, die sorgfaltigen Untersuchungen CLELAND’s iiber Oe. fran- 
ciscana hatten ihn aber tiber das Vorkommen von Metasyndese iiber- 
zeugt. 

In der Chromosomenkette der Trisomen sind die Chromosomen 
zickzackorientiert, wenn auch St6rungen in dieser Anordnung gewoéhn- 
lich sind. Infolgedessen werden bei den primiren Trisomen oft Game- 
ten mit nur gaudens- und nur velans-Chromosomen gebildet. Mit wel- 
cher Gruppe folgt aber das Extrachromosom? Nehmen wir an, ein 
gaudens-Chromosom A sei verdoppelt. In einer Kette mit Trivalent- 
bindung, oder wenn AA als freies Bivalent auftritt, geht ein A zu jedem 
Pole, d. h. ein Chromosom A folgt den velans-Chromosomen, die velans- 
Gameten werden 8-chromosomig. Meist ist aber eine 13-Kette ohne 
Trivalentbindung vorhanden, dann liegen aber die Verhialtnisse weniger 
klar. Entweder befinden sich dann die beiden A-Chromosomen an 
verschiedenen Enden der Kette, und das ist wohl das gewohnlichste. 
Dann wandern, wenn Zickzackanordnung lings der ganzen Kette 
besteht (siehe Fig. 2 a, 3 g), die beiden Chromosomen A nach demselben 
Pole, die gaudens-Gameten sind also 8-chromosomig. Doch kann offen- 
bar auch ein Chromosom A den velans-Chromosomen folgen, wenn 
namlich an dem Ende der Kette die beiden letzten Chromosomen (also 
A und a) nach demselben Pole gehen. Oder wir haben den Fall: eine 
Kette ohne Trivalentbindung, die beiden A-Chromosomen befinden sich 
am selben Ende der Kette. Bei durchgehender Zickzackanordnung 
gelangen dann die A-Chromosomen nach verschiedenen Polen, die 
velans-Gameten bekommen 8 Chromosomen, oder auch k6énnen die 
beiden Endchromosomen AA nach demselben Pole gehen, 8-chromo- 
somige gaudens-Gameten also gebildet werden. 

Es ist offenbar, dass das Extrachromosom sowohl mit den 











a eet SOMO CG 


~_ — CUr—~;hlCOT OF! 


ZUR ZYTOLOGIE TRISOMISCHER MUTANTEN 29 





gaudens- wie mit den velans-Chromosomen gehen kann. Welches 
geschieht am gewodhnlichsten? Es scheint mir, dass eine Kette mit 
durchgehender Zickzackanordnung mit den A-Chromosomen an ver- 
schiedenen Enden der Kette, also 8-chromosomige gaudens-Gameten am 
éftesten gebildet werden sollten, ich muss aber eingestehen, dass dies 
nur eine Vermutung ist. Ware ein velans-Chromosom verdoppelt, 
sollte es am haufigsten den anderen velans folgen. Vielleicht sind sie 
aber ebenso oft am selben Kettenende. Wenn so, folgt das Extrachromo- 
som ebenso oft gaudens wie velans wenn eine einfache Kette vorhanden 
ist. Nun ist bekannt, dass lata bei Zwillingsbildung weit mehr lata- 
velutina als lata-laeta bildet. Wenn dies nicht auf Selektion beruht, 
sollten also meist 8-chromosomige velans-Gameten gebildet werden. Das 
Extrachromosom halt man fiir ein gaudens, bewiesen ist dies wohl 
nicht. Nun kam aber bei lata ungewéhnlich oft Trivalentbindung in 
der Kette vor. Ich kann jedoch nicht sagen, ob sie haufiger als die 
gerade Kette ist, denn die Fixierungen waren ja bei dieser Form wenig 
gelungen. Wir kénnten also bei /ata nicht in den Praparaten heraus- 
lesen, ob das Extrachromosom, unter der Voraussetzung, dass es ein 
gaudens-Chromosom sei, bei der Reduktion haufiger gaudens oder 
haufiger velans folgt. 

Es wurde eine 14-chromosomige Form mit 10-Ring + 2 Paare 
gefunden, die der Trisome cana ziemlich ahnelte. Die Méglichkeit dass 
es eine Trisome war, die in der Bliitenregion ein Chromosom verloren 
hatte, ist zwar nicht ausgeschlossen, weil Wurzelspitzen nicht untersucht 
wurden, dies ist doch ziemlich unwahrscheinlich. 

Ich habe jetzt 14-chromosomige Mutanten mit 1, 2, 3, 4, 5 und 7 
Bivalenten gefunden, nur die mit 4 oder 5 waren aber direkt aus 
Lamarckiana hervorgegangen. 14-Ring ist aber nicht gefunden, kénnte 
ja nur durch Austausch zwischen Ring- und Paarchromosomen entstehen. 


SUMMARY. 


The arrangement of the chromosomes in the first metaphase (and 
in the diakinesis) of the meiotic divisions has been studied in the pollen 
mother cells of several trisomic mutants from Oenothera Lamarckiana. 

The cytology of Oe. lata, (pallescens lata), dependens, stricta, longe- 
petiolata, from the cultures of HERIBERT NILSSON, and of lata, pallescens, 
liquida, presumably of pulla DE VRIES, was on the whole similar. The 
most frequent arrangement in these forms was an open chain of 13 
chromosomes, and a free bivalent. At the one end of the chain, in some 
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trisomics rather often, in other rather seldom, a triple attachment 
could be observed, indicating the place of the non-disjunction chromo- 
some (vide fig. 6c and d). Very occasionally the doubled chromosome 
was free, the arrangement was then 11-chain and 2 bivalents. It is 
shown, that these trisomics have arisen through non-disjunction of one 
of the ring chromosomes. They all segregate Lamarckiana and may 
be called primary trisomics. 

The trisomic curta HERIBERT NILSSON had an open chain of 11 
chromosomes, and 2 bivalents. Sometimes there was a triple attach- 
ment at the end of the chain and occasionally a third bivalent was 
formed of the doubled chromosome. Curta has presumably arisen 
from non-disjunction of one of the ring chromosomes followed by an 
exchange of one chromosome between gaudens and velans. This chro- 
mosome exchange has caused the formation of the new bivalent, and 
explains why curta does not segregate Lamarckiana. In Oe. nitens 
DE VRIES the arrangement was 9-chain and 3 bivalents. Nitens is also 
a constant trisomic. 

In a secondary form from pulla the non-disjunction chromosome 
was lying outside the ring. The variation in the aspect of the metaphase 
was not so great, the arrangement constantly being a closed 6-ring, 
3 bivalents and 1 trivalent. The trivalent was >ring and rod» or »chain 
of three», the endchromosomes in this chain mostly going to the same 
poles, seldom to different poles. This trisomic had presumably arisen 
from pulla through chromosome exchange, as in the case of rubrinervis 
from Lamarckiana. 

A secondary form from the trisomic cana DE VRIES had 14 */, chro- 
mosomes. There were always 2 bivalents and an open chain of 11 
chromosomes, the half chromosome being at the end of the chain. 
Seldom there was a triple attachment by the half chromosome. Some 
very singular chromosome attachments were seen in this form. 

A 14-chromosome plant in the offspring from the trisomic cana 
had a closed ring of 10 chromosomes, and 2 bivalents. I have now 
found Lamarckiana-mutants with every degree of pairing, except that 
of 0 pairs. However, only those with 4 or 5 bivalents had arisen 
directly from Lamarckiana. 

The two bivalents of the cana-forms in the last paragraphs were 
unlike one another, the point of the attachment of the spindle fiber 
being a morphological criterium. Bivalents are as a rule ring-shaped 
‘and may sometimes show a node. 

In many of the investigated trisomics the great chain during the 





ZUR ZYTOLOGIE TRISOMISCHER MUTANTEN ol 





metaphase was more or less often segmented in shorter chains, pair- 
wise united chromosomes (not ring-pairs) or univalents. 

Chain- and ring-chromosomes are zigzag-arranged, alternate chro- 
mosomes pass in the anaphase to the same pole. The bearing of the 
observed arrangement on the distribution of the non-disjunction chro- 
mosome on gaudens and velans is discussed. 

It is shown, that the chromosome arrangements in trisomic Oeno- 
theras can be understood if each of the ring-forming chromosomes in 
Lamarckiana pairs with two different chromosomes. The one end of 
a ring-chromosome, c,b., is »homologous» with one end of the neigh- 
bouring chromosome, c,d2, the other end of c,b, being »homologous» 
with one end of the other neighbouring chromosome a,bz, i. e. the view 
that the rings in the Oenotheras have arisen through interchange 
between non-homologous chromosomes is supported. 
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igen einigen Jahren habe ich einen mendelschen Erklarungsver- 
such des Mutationsprozesses erwogen (HERIBERT NILSSON 1916). 
Nach diesem sollten die reinen Linien, bei denen man ein Mutieren kon- 
statiert hatte, zwar in der Hinsicht rein sein, dass sie in bezug auf die 
Mehrzahl der Eigenschaften eine konforme Nachkommenschaft geben. 
Dies war aber, meiner Ansicht nach, kein Beweis dafiir, dass sie auch 
beziiglich der Eigenschaft, die sich mutierend zeigte, konstant waren, 
wie ich spaltungstheoretisch darzutun versuchte. Experimentelle Un- 
tersuchungen, die diese Auffassung verifizieren kénnten, lagen indessen 
damals nicht vor. Die Mutanten hat man ja auch wahrend der letzten 
Zeit als Variabilitaitsformen sui generis akzeptiert, fiir deren Entstehen 
man indessen keine Ursache hat finden kénnen und iiber die man 
nichts anderes hat aussagen kénnen als dass sie nichts mit Mendel- 
spaltungen zu tun haben. 

Fiir den, der wie ich wahrend sechzehn Generationen diese Va- 
riabilitatserscheinung bei Oenothera Lamarckiana verfolgt hat, ist es 
indessen auffallend, wie regelmassig sie ist. Die spontane Natur des 
Prozesses, die sich anfangs wegen der Seltenheit der auftretenden Va- 
rianten dem Gedanken aufdriickt, verschwindet bei fortgesetztem Beob- 
achten. Immer treten dieselben Varianten auf, immer sind sie in 
verschiedener Frequenz reprasentiert. Neue Mutanten erscheinen nicht 
mehr. Der Prozess ist offenbar gesetzmdssig und nicht spontan. Eigen- 
artig ist er nur in der Hinsicht, dass er sich in jeder Generation wieder- 
holt. Durch das Konstatieren letaler dominanter Faktoren ist indessen 
auch diese Erscheinung als eine stetige Heterozygotie erklairbar, wie ich 
fur den Faktor fiir Rotnervigkeit bei Oenothera hervorgehoben habe. 
Wir haben hier die einfachste Form der Mutabilitaét (HERIBERT NILSSON 
1915). 

Oenothera Lamarckiana ist indessen wegen ihrer vielen game- 
tischen und zygotischen Stérungen ein sehr ungeeignetes Objekt fiir 
ein naiheres analytisches Studium und ein zahlenmassiges Festlegen der 
Mutabilitaét. Auch ist dieses Material zu Grosskultur, die in diesem 
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Falle erforderlich ist, kaum geeignet, weil die Pflanzen gute Pflege uid 
grossen Raum fordern. 

Bei einem Nachdenken iiber ein geeignetes Objekt zu einer Unter- 
suchung der Natur der Mutabilitat schien es mir, als ob man kaum cin 
besseres Material als die Getreidearten finden kénnte. Denn hier hat 
man nicht nur seit Jahrzehnten reingeziichtete Linien, sondern die 
Mutabilitat betrifft nicht nur die Eigenschaften der wachsenden Pflan- 
zen, sondern auch die der K6érner. Falls der durchschnittliche Kérner- 
ansatz der Mutterlinie und der Mutante annahernd derselbe ist, kann 
man jedenfalls preliminar Durchschnittsproben aus der Nachkommen- 
schaft einzelner Pflanzen auf die Mutabilitaét untersuchen, um zu kon- 
statieren, ob sie in dieser Hinsicht Differenzen aufweisen. 

Fiir meine Versuche wahlte ich die Hafersorte Grossmogul (schwe- 
disch Stormogul). Diese Sorte wurde schon im letzten Dezennium des 
vorigen Jahrhunderts von HJALMAR NILSSON, dem bekannten Ziichter 
und mehrjahrigen Vorsteher der Saatzuchtanstalt in Svaléf, ausgelesen. 
Sie stammt aus einer alten Landsorte, weshalb auch zu erwarten ist, 
dass sie eine ganz homozygote Form reprasentiert. Tatsachlich ist das 
Aussehen der Sorte ganz konform. Von 27 Linien, die ich aus ihr 
ausgelesen habe, waren 26 ganz ausgeglichen in bezug auf den habi- 
tuellen Typus und die taxonomischen Merkmale. Nur eine wich 
beziiglich der Rispenform ab. Ob sie eine Derivante einer spontanen 
Kreuzung ist oder als eine Einmischung zu betrachten ist, kann kaum 
entschieden werden. Ich habe friiher in Grossmogul eine durch Frih- 
reife und gewisse weisshaferahnliche Merkmale ausgezeichnete Pflanze 
gefunden, die den Ausgangspunkt der Ziichtung der Schwarzhafersorte 
Argus gebildet hat. Natiirlich sind bei langjahriger Vermehrung einer 
Sorte Beimischungen von angefiihrter Natur nicht ganz zu vermeiden. 
Mit dem hier behandelten Problem haben diese nichts zu tun, da die 
Veranderung nur eine einzige Aussere Eigenschaft, namlich die Korn- 
farbe betrifft, wahrend sonst alle andere Eigenschaften dieselben wie 
bei der Muttersorte, Grossmogul, sind. ATTERBERG (1889) und NILSsson- 
EHLE (1922), die das Entstehen weisser Kérner in Proben verschiedener 
schwedischer Schwarzhafersorten verfolgt haben, verwenden auch, und 
gewiss mit Recht, dieses Argument um zu beweisen, dass die weiss- 
kérnigen Pflanzen nicht zufalligen Kreuzungen ihr Entstehen ver- 
danken k6nnen, sondern anderer Variabilitatsart sind. ATTERBERG 
meint, dass sie Degenerationsprodukte des echten Schwarztypus sind. 
NILSSON-EHLE betrachtet sie als spontane Variationen, wobei er mit 
spontan meint, »dass sie in keinem Zusammenhange mit Kreuzungen 
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stehen, sondern aus anderen, unbekannten Ursachen_herriihren» 
(NILSSON-EHLE 1922, S. 17). Er meint deshalb, dass sie Verlustmutan- 
ten sind, die infolge des Wegfallens des Schwarzfaktors entstehen 
(S. 15). 

Dass also die weisskérnigen Pflanzen, die als neue Varietiten im 
Schwarzhafer entstehen, nicht von Vizinismus mit Weisshafer herriih- 
ren, kann gewiss als sichergestellt betrachtet werden. Meine viel- 
jahrigen Erfahrungen bei dem Studium dieses Prozesses stimmen voll- 
kommen mit denen der genannten Forscher tiberein. Eine ganz andere 
Frage ist indessen, ob sie nicht eine normale, wenn auch komplizierte 
Heterozygotie als Ursache ihres Entstehens haben. Es bleibt namlich 
die Méglichkeit tibrig, dass die scheinbar reinen Linien, aus denen sie 
hervorgehen, in bezug auf die Faktoren der Kornfarbe nicht rein sind. 
Eine Untersuchung dieser Frage ist indessen notwendig, denn hierdurch 
kénnte die Art der Variabilitat des beobachteten Prozesses beurteilt 
werden. 

Im Jahre 1922 wurden von mir 27 Pflanzen aus Grossmogul aus- 
gewahlt, deren K6érner 1923 separat ausgesit wurden, also 27 Linien 
bildeten. Da ich beabsichtigte, den Entstehungsprozess der weissk6r- 
nigen Pflanzen an den Kornproben zu studieren, wurden die K6rner 
der Mutterpflanzen nicht separat ausgelegt, sondern in gewohnlicher 
Weise reihengesat. Die Anzahl der Pflanzen wurde in folgender Weise 
approximativ berechnet. In einer Parzelle der vergleichenden Anbau- 
versuche, ebenfalls reihengesaét, wurde die Anzahl der Pflanzen beim 
Aufgehen im Friihling berechnet. Sie betrug 3256 (die Parzelle war 
10 qm gross). Die Ernte dieser Parzelle war 5,3 kg, was also einen 
Durchschnittsertrag von 1,6 g pro Pflanze gibt. Von den 27 Nachkom- 
menschaften waren alle ganz schwarzkoérnig. Weisskérnige Pflanzen 
waren also in dieser Generation nicht aufgetreten. Die Anzahl der 
Pflanzen war aber gering, wie die folgende Tabelle (Tab. 1) iiber die 
approximative Anzahl der Pflanzen angibt, die also unter der Annahme 
eines Ertrags von 1,6 g pro Pflanze berechnet ist. 

Da alle Linien zusammengenommen eine Pflanzenanzahl von nur 
wenig mehr als 2000 hatten, ist ein Auftreten weisskérniger Pflanzen 
kaum zu erwarten. 

Folgendes Jahr (1924) wurden saimtliche Linien wieder ausgesiat. 
In den Kornproben von 8 Linien wurden bei der Durchmusterung im 
Herbst weisse* Kérner gefunden. Die Grésse der Proben, die Anzahl 


1 Ich benutze hier die Bezeichnung »weiss» fiir die Farbe der abweichenden 
lichten Kérner, obgleich sie nicht weiss wie bei dem echten Weisshafer ist, sondern 
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weisser Kérner und die berechnete approximative Anzahl schwarz- und 
weisskérnige Pflanzen geht aus Tab. 4 hervor. Die Berechnung der 
Anzahl weisskérniger Pflanzen wurde dieses Jahr so ausgefiihrt, dass 
die niedrigste Anzahl weisser Kérner einer Linie als der Ausdruck 
des Kornertrages einer einzigen Pflanze des Bestandes angesehen wurde. 
Diese niedrigste Anzahl findet man bei Nr. 1235—24 in Tab. 4. Sie 
betragt 34 K6rner. Es ist deshalb wahrscheinlich, dass Nr. 1256—24, 
die 63 weisse Kérner aufweist, zwei weisskérnige Pflanzen enthalten 
hat. Nr. 1249—24, in der 47 weisse Kérner gefunden worden sind. 
kann in bezug auf die Anzahl weisser Pflanzen, die diese Zahl bezeich- 


TABELLE 1. Nachkommenschaften aus Grossmogul in D, 1923. 





| Approxi- | | Approxi- | | | Approxi- 
| Er- | mative Er- | mative | mative 
oe | trag} Anzahl || Feldnum- trag | Anzahl | | Anzahl 
_ | der jin g| der i | der 
Pflanzen | Pflanzen || | | Pflanzen 


Feldnum- | 
in g 





1575—23 240 1586—23 | 245 150 | 1596—23 100 
1576—23 140 | 1587—23 | 50) 30_—*||: 159723 180 
1577—23 | 210 | 1588—23 , 80 | 50 || 1598—23 | 50 
1578—23 | 130 1589-23 | 70) 45 || 1636—23 95 
1580—23 | 180 1590—23 | 220 135 || 1637—23 105 
1581—23 | 80 f 159123 | 20 15 || 16388—23 | 115) = 70 
| 1582—23 | 90 5 1592—23 | 120 75 1639-23 | | 70 
1583—23 175 1593-23 80| 50 Summa |3970| 2470 
1584—23 165 | | 1594—23 | 295 185 
1585-23 | 110 || 1595-23 | 190 | 120 























| 
| 
| 
| 


nen soll, zweifelhafter sein. Da die Zahl naher 34 als 68 (2 X 34) liegt. 
habe ich sie als.den Ausdruck des Kornertrags einer Pflanze angenom- 
men. Wir finden also die Zahlen 34, 47 und 63 als die Summe des 
K6rnerertrags von vier Pflanzen. Der durchschnittliche Ertrag pro 
Pflanze wird also 38 Koérner. Mit dieser Zahl ist deshalb die Anzahl 
der weissen Korner der Linien mit einer grésseren Anzahl Korner dieser 
Farbe dividiert worden. — Die Anzahl schwarzer Korner findet man 
durch eine Berechnung mittels des Gewichtes von 1000 K6rnern bei 
Grossmogul. Dieses war 35 g, ein Korn wog also 0,03 g. Die Korn- 


schmutzig weiss oder graulich-braunlich weiss, wie schon NILSSON-EHLE fiir Gross- 
mogul angegeben hat (1922, S. 11). Er nennt sie »grau». Die Farbe wechselt von 
fast weiss bis grau, gewO6hnlich ist sie weissgrau. Von den dunklen braunen-schwar- 
zen echten K6érnern der Sorte sind sie immer leicht und sicher zu unterscheiden. 
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anzahl einer Pflanze betrug aber, wie oben ausgefiihrt, 38 K6érner, ihr 
Korngewicht deshalb 1,3 g. Mit dieser Zahl ist das gesamte Gewicht 
der Kornernte jeder Linie dividiert worden. Das Resultat dieser Be- 
rechnungen geht aus Tabelle 4 hervor. Sie geben zwar nur approxima- 
tive Werte an, da sie aber auf ganz dieselben Voraussetzungen sich 
griinden, sind ja die relativen Werte ganz vergleichbar. Wir haben 
also hier eine Methode, die Untersuchung in grossem Massstabe aus- 
zufiihren, ohne dass Raum und Arbeit in der Ausdehnung erforderlich 
wiren, die 70000 Pflanzen wie hier berechnet, falls separat gezogen 
und geerntet, beanspruchen wiirden. 

Von grésster Wichtigkeit fiir die Verwendbarkeit der obengenann- 


TABELLE 2. Kornertrag von schwarzen und weissen Komponenten 
einiger Linien und Populationen, mit Siegeshafer (= 100) verglichen. 








Schwarzkérnige Kompo- Weisskérnige Kompo- | 


| nente nente | 

| Zichtungsnummer der Sorte ar 

Hektoliter- | Hektoliter- 
gewicht | gewicht 





|| Kornertrag Kornertrag 








| Grossmogul...........0.000+)  103,2 90 1010 | 91 
| Popul. 2824 I 101,6 95 98,4 | 95 

» 2824 II 100,9 88 96,2 | 89,5 
89,4 89 84,3 90,5 


| 

94,6 83 93,2 84,5 
| 
| 


Durchschnittlich | 97,0 | 89 | 94,3 90,1 




















ten Methode der K6rneranalyse ist natiirlich, dass die weisskérnigen 
Pflanzen ebenso kraftig oder jedenfalls fast ebenso kraftig wie die 
schwarzk6rnigen sind. Um dieses Verhaltnis klarzulegen habe ich eine 
weisskérnige Linie aus Grossmogul mit der Muttersorte in vergleichen- 
dem Anbauversuch gepriift. Neben diesen Sorten nahmen am Versuch 
drei Kreuzungspopulationen aus Schwarzhafer X Weisshafer teil, die 
in schwarze und weisse Proben sortiert worden waren. Sowohl eine 
reine Linie als drei Populationen wurden also in bezug auf den Ertrag 
der schwarz- und weisskérnigen Komponente verglichen. Von jeder 
Sorte waren 5 Vergleichsparzellen von 10 qm Grosse ausgelegt. Das 
Resultat dieser Priifung ist aus Tab. 2 zu ersehen. Der Ertrag ist 
prozentuell in Verhaltnis zum Siegeshafer ausgedriickt, welche Sorte 
als Standardsorte in simtlichen Feldversuchen mit Hafer dieses Jahr 
angewandt wurde. 

Die Versuche zeigen, dass simtliche 5 schwarzen Komponenten 
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einen héheren Ertrag als die weissk6rnigen geben. Die Differenz be- 
tragt durchschnittlich 3 %. Die Produktivitét der Weissk6érnigen ist 
also ein wenig herabgesetzt. Die Kérner sind aber voller, was aus dem 
hdheren Hektolitergewicht hervorgeht. 

Um die Vitalitat weisskérniger Pflanzen mit schwarzkérnigen der- 
selben Abstammung direkt unter Konkurrenz vergleichen zu kénnen, 
habe ich aus einer breitgesiten F, Kornproben entnommen um zu 
sehen, ob eine Selektion der weisskérnigen Pflanzen stattgefunden hat. 
Diese F,-Population stammte aus derselben Kreuzung wie die Popula- 
tionen 2824, 5212 und 5224 der Tab. 2. Drei entnommene Kornproben 


TABELLE 3. Verteilung schwarzer und weisser Korner in einer breit- 
gesdten und als Population gedroschenen F, einer Kreuzung 
Schwarz K Weiss. 


Schwarze Weisse 
Korner Korner 











| 
gefunden | 149 
erwartet | 474,75 | 158,25 
gefunden....... 255 | 87 
erwartet | 2565 | 85,5 
g 


Probe 1 


| Probe 3 335 ute 


| Probe 24 


erwartet | 336,75 112,25 


| 
gefunden......) 1074 | 350 | | 
erwartet | | 356 | 16,34 | 0,37 





Summe { 


gaben die Verteilung der schwarzen und weissen Ko6rner, die in Tab. ¢ 
wiedergegeben ist. 

Die Verteilung der Korner ist ja nach dem erwarteten F,-Verhiltnis 
3:1 eine sehr gute. Dies zeigt einerseits, dass die Berechnung der 
Spaltungszahl sehr wohl an den K6rnern einer breitgesiten und ge- 
mischtgedroschenen F.,-Population berechnet werden kann, anderseits 
dass die Vitalitat der weissk6rnigen Pflanzen kaum geringer als die der 
schwarzk6érnigen sein kann. Alle Verteilungszahlen (Spaltungszahlen) 
liegen innerhalb des einfachen mittleren Fehlers, wie die letzte Ko- 
lonne der Tab. 3 zeigt. Das Defizit an Weissk6érnigen ist geringer als 
0,5 %, also geringer als in den Versuchen ohne Konkurrenz, die in 
Tab. 2 zusammengestellt und oben auseinandergesetzt sind. 

Samtliche diese Versuche zeigen, dass die Differenz der Vitalitit 
schwarz- und weisskérniger Pflanzen derselben Abstammung so gering 
ist, dass sie das Experiment nicht stéren kann. 
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Nachdem ich gezeigt habe, dass die Durchfiihrung einer Unter- 
suchung iiber die Mutabilitaét beim Hafer in grossem Massstabe bei den 
angegebenen Experimentalbedingungen méglich ist, und weiter,. dass 


TABELLE 4. Die Produktion weisskérniger Pflanzen in verschiedenen 
Linien der Schwarzhafersorte Grossmogul im Jahre 1924 (D.). 





| | 
| Appemee. Ai Anzahl | Approxim. An-| Ungefahres 
weisser | zahl weisskér-| Verhaltnis 


Ertrag | zahl schwarz- 
| “ = : 
Korner | niger Pflanzen | schwarz : weiss 
| 


Feldnummer| in kg | kérniger Pflan- 


| 





| 
| 
| 
| 1239-24 as | | | 210: 
| 1235—24 8,06 | 6200: 
1236—24 5,63 | 430: 
| 1237-24 | 5,29 ae 
1238—24 2,55 
| 1239—24 2,74 
| 1240—24 4,88 
| 1241—24 3,18 
| 1242—24 5,86 
1243—24 2,55 
1244—24 2,54 
1245—24 5,15 
1246—24 4,00 
1247—24 2,54 
1248-—24 3,77 
1249—24 0,25 
1250—24 0,28 
1251—24 Ou | 
1252—24 Les | 
1253—24 1,84 | 
1254—24 367 
1255—24 in | 
1256 —24 3,00 | 
| 








1257—24 4,46 
1258—24 | 4,52 
1259—24 | 9,44 
1260—24 3,57 





| 
| 
| 


diese als zuverlissig betrachtet werden miissen, komme ich auf die 
Fortsetzung des Experiments zurtick. 

Die Tabelle 4 gibt eine Ubersicht der 1924 ausgesaiten Grossmogul- 
Linien. Schon bei dem ersten Blick auf die Verteilungszahlen ist die 
Differenz der Linien in bezug auf die Produktion weisser Kérner sehr 
auffallend. Wéahrend Nr. 1259—24 in einer Probe von 9,44 kg kein 
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einziges weisses Korn gibt, sind in Nr. 1252—24 in 1, kg 440 weisse 
K6rner gefunden. Jm ersten Falle betragt die berechnete Anzahl der 
schwarzkérnigen Pflanzen mehr als 7000, und keine weisskérnige 
Pflanze tritt auf, im letzten die schwarzkérnigen 1400, die weisskér- 
nigen 12, die Verteilung schwarzk6érnig : weisskérnig ungefar 120: 1. 
Also 7000 : 0 gegen 120:1! Das kann ja kaum derselbe Prozess sein. 

Noch zwei Linien hatten sehr niedrige Verhaltniszahlen. Nr. 
1249—24 zeigt das Verhaltnis 190 schwarz : 1 weiss, Nr. 1234—24 210 
schwarz: 1 weiss und Nr. 1255—24 270 schwarz: 1 weiss. 

Anderseits zeigen 18 Linien keine weissen Kérner. Zwei von diesen 
haben indessen einen geringen Ertrag, 0,28 bzw. 0,1 kg. Die iibrigen 
16 Linien haben aber einen Ertrag, der so gross ist, oder, in der Mehr- 
zahl der FAlle, viel grésser ist als der der Linie 1252—-24, die 12 weiss- 
kérnige Pflanzen aufwies. Dass diese Linien, falls nicht konstant 
schwarzkornig, jedenfalls einen geringeren Prozentsatz weisskérniger 
Pflanzen als diese Linie zeigen miissen, liegt fast auf der Hand. Wir 
finden ja auch schon unter den »mutierenden» Linien, wie die Tab. 4 
zeigt, einige, die hohe oder sehr hohe Verhaltniszahlen aufweisen, nim- 
lich Linie 1256—24 1150: 1, 1245—24 1320: 1 und 1235—24 6200: 1. 

Von grésster Wichtigkeit ist nun die Frage, ob diese Differenz in 
bezug auf die »Mutation» des Schwarzhafers nicht nur eine ganz zu- 
fallige ist. Um dies klarzulegen, wurden einige der extremen Linien 
auch nachstes Jahr gebaut und untersucht. Leider konnte nicht das 
ganze Material weitergebaut werden, weil ich von den gebauten Linien 
die ganze Kornprobe aussate, da ich vor allem einen so grossen Ertrag 
erzielen wollte, dass ich endgiiltig entscheiden kénnte, ob gewisse Linien 
keine weissen Pflanzen produzierten. Zu weiterer Priifung wurden 
deshalb fiinf der Linien, die 1924 unter 3—7000 Pflanzen keine weissen 
Korner gegeben hatten, 1925 ausgesat; weiter samtliche neun »mutie- 
renden» Linien. 

Vor der Aussaat wurden simtliche Linien, die weisse K6rner hat- 
ten, reingepfliickt, so dass nur die schwarzen Ko6rner fiir die weitere 
Vermehrung verwendet wurden. 

Aus der Tab. 5 geht hervor, dass die 1924 konstatierten Differen- 
zen in bezug auf die Produktion weisser K6rner fast durchgehend bei 
den verschiedenen Linien wiedergefunden werden. Fiir einen direkten 
Vergleich sind in den beiden letzten Kolonnen die Verhaltniszahlen der 
beiden Jahre angefiihrt. Samtliche Linien, die 1924 keine weissen 
Korner aufwiesen, haben 1925 offenbar weisskérnige Pflanzen gegeben, 
aber in sehr niedrigem Prozentsatz, der fiir diese Linien durchschnitt- 
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lich 6000: 1 ist. Da nur eine der Linien das vorige Jahr diese Indivi- 
duenzahl hatte, ist ja das Nichtauftreten weisser Pflanzen, also die 
scheinbare Konstanz der Schwarzk6érnigkeit, ganz verstandlich. Aus 
diesem Resultat geht indessen auch hervor, dass gewisse Linien aus 
Grossmogul einen sehr niedrigen Prozentsatz weisskérniger Pflanzen 
produzieren, der ndmlich bei einem ungefdhren Verhdltnis von 6000 : 1 
liegt. Diesem Verhaltnis schliesst sich auch die Linie 1779—25 an, 
die wahrend der beiden Jahre weisse Pflanzen gegeben hat. 


TABELLE 5. Die Produktion weisskérniger Pflanzen in Grossmogul- 
Linien 1925 (D3). 





























Approxim. | . Ungefahres Verhaltnis | 
> . | y eho | Anzahl appeee yi : Weiss | 
Feld- Ertrag) schwarzkér-| weisser Anzahl zs 
nummer | in kg niger Pflan- | Kérner weisskorni- Nl 
| ger Pflanzen 1925 1924 
zen | 
| 1774—25 37 66000 166 10 6600: 1 | 7260 : 0 
1775-25 | 5 9000 15 1 9000:1 | 4500:0 | 
1776—25 5 9000 43 3 3000:1 | 3750:0 
1777—25 5 9000 42 3 3000:1 | 3070:0 
1778—25 5 9000 oe! 1 9000 : 1 | 4010:0 
1779—25 5 9000 57 4 220021 | 620031 | 
1780 —25 5 9000 73 5 1800:1 | 1300:1 | 
1781—25 5 9000 113 7 1300 : 1 | 1150:1 | 
1782—25 5 9000 129 | 8 1125:1 | 430:1 | 
1783—25 | 5 9000 23 | 15 600: 1 430:1 | 
1784—25 5 9000 61 4 2250: 1 | Zi0=1 
1785—25 6 10000 52 a 3300:1 | 190 :1 
1786—25 5 9000 531 33 pis) | 120:1 
1787-25 | 5 9000 346 22 400 :1 210: 1 








Am Ende der Tabelle kommen die Linien, die 1924 einen hohen 
Prozentsatz weisskérniger Pflanzen gaben, namlich im Verhaltnis von 
ungefahr 200:1. Zwei dieser Linien (1786—25 und 1787—25), naim- 
lich die letzten der Tabelle, waren auch 1925 in bezug auf weisskérnige 
Pflanzen sehr produktiv. Das Verhaltnis schwarzk6rnig : weissk6érnig 
war namlich fiir diese Linien ungefahr 300: 1. Diesen Linien schliesst 
sich Nr. 1783—25 an, die das Verhialtnis 500: 1 zeigt. Dieses Resultat 
kann nicht anders gedeutet werden, als dass man von Grossmogul ein- 
zelne Linien hat, die einen sehr hohen Prozentsatz weisskérniger Pflan- 
zen geben, der dem approximativen Verhdltnis 300: 1 nahezukommen 
scheint. 
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Fiir zwei Linien, nimlich 1784—25 und 1785—25, die 1924 nied. 
rige Verhiltniszahlen zeigten, konstatiert man 1925 hohe. Die letzic 
Linie war 1924 Nr. 1249—24. Wie aus der Tabelle 4 ersichtlich isi, 
betrug aber die ganze Kornprobe dieses Jahr nur 0,25 kg und die Anzahi 
der Pflanzen nur 190, unter diesen eine weisskérnige. Die geringe 
Individuenzahl macht also die Verhaltniszahl 1924 sehr unsicher, wes- 
halb es kaum zu verwundern ist, dass sie 1925 eine ganz andere ist. — 
Die Linie 1784—25, die auch 1925 ein héheres Verhiltnis als 1924 auf- 
wies, hatte 1924 eine berechnete Anzahl von 1360 schwarzkérnigen und 
5 weissk6rnigen Pflanzen. Es ist aber méglich, dass in einzelnen FiAllen, 
falls die Parzelle klein ist, eine Randpflanze ganz zufallig in bezug auf 
Raum und Nahrung ungewohnlich stark bevorzugt wird. Ist diese eine 
weisskérnige Pflanze, kann sie eine Kornanzahl geben, die mehrmals 
grésser ist als die der Pflanzen im Inneren der Parzelle, also sehr wohl 
eine fiinfmal gréssere Anzahl weisser K6rner geben als nach dem Durch- 
schnittsertrag der Pflanzen berechnet. Vielleicht haben wir hier die 
Ursache des niedrigen Spaltungsverhaltnisses der Linie 1255—24 (1784 
—25). Ist eine derartige luxuriierende Pflanze aber schwarzk6rnig, 
kann sie das Zahlenverhaltnis bei der grossen Anzahl dieser Pflanzen 
(1360 in Linie 1255—24) nur sehr wenig verschieben. Bei kleinen Par- 
zellen hat man also mit der behandelten Méglichkeit einer Verschiebung 
des Zahlenverhaltnisses zu rechnen. Bei solchen Parzellen und. natiir- 
lich auch bei grésseren ware es deshalb vorteilhaft, einen schmalen 
Saum rings um die Parzelle vor der Ernte wegzunehmen, um die Ver- 
schiebung durch Randwirkung ganz aufzuheben, was ich auch bei der 
Fortsetzung der Versuche zu tun beabsichtige. 

Zwischen den beiden behandelten Gruppen von Grossmogul-Linien, 
welche die Verteilungsverhaltnisse 6000 : 1 und 300: 1 zeigen, kommen 
vier Linien (1780—25, 1781—25, 1782—25, 1783—25), welche da- 
zwischen liegende Verhialtnisse zeigen, die durchschnittlich annihernd 
1000 : 1 betragen, aber zwischen 600: 1 und 1800: 1 schwanken. Sie 
wiederholen ziemlich gut die Zahlenverhaltnisse von 1924, wie Tabelle 5 
demonstriert. Ob diese Linien eine neue Gruppe bilden, oder nur ex- 
treme Abweichungen der beiden anderen Gruppen reprasentieren, kann 
durch die vorliegenden Versuche kaum entschieden werden. 

Fir eine weitere Beurteilung der Hauptfrage, ob wirklich in bezug 
auf die Produktion weisskérniger Pflanzen zwei Gruppen von Gross- 
mogulpflanzen vorliegen, wurden zwei der extremsten Linien jeder 
Gruppe auch im Jahre 1926 ausgesat, ausserdem auch eine Linie, die in 
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der betreffenden Eigenschaft intermediir war. Das Resultat dieses Ver- 
suchs geht aus Tabelle 6 hervor. 

Der Versuch 1926 geht in ganz derselben Richtung wie die der 
vorigen Jahre. Wie Tabelle 6 zeigt, haben die zwei ersten Linien 
(6471—26 und 6472—26) hohe Verhaltniszahlen, die zwei letzten 
(6474—26 und 6475—26) niedrige. Dies ist also nun im dritten Jahre 
eine vollkommene Wiederholung der Tatsache, das verschiedene Linien 
von Grossmogul in bezug auf die Produktion weisskérniger Pflanzen 
ganz verschiedene Prozentsdtze aufweisen. — 

Die Differenz der Gruppen ist indessen 1926 nicht so gross wie in 
den beiden vorigen Jahren. Das beruht wahrscheinlich darauf, dass 
die Linien mit geringer Weissproduktivitat sich weiter auflésen, so dass 


TABELLE 6. Die Produktion weisskérniger Pflanzen in verschiedenen 
Linien von Grossmogul 1926 (D,). 





| Approxim. | | Approxim. | Ungefihres Verhaltnis 
| Feld- Ertrag| Anzahl Anzahl | Anzahl | schwarz : weiss 
| visi | tm tax! schwarzkér- | weisser | weisskérni- ———_—_____— 
| 8 niger Pflan- Kérner | ger Pflan- 


 —_ | 1926 1925 





6471-26 66 12500 | | 900: 


6472-26 3,7 = 7000 -—=>F | | 1150: 
6473-26 4, 9000 | 28 | 320: 
6474-26 5,1 9600 | 68 | 150: 
6475—26 | 5,2 9800 | 30 | 325: 





sie, ganz wie Grossmogul selbst, in die beiden Gruppen von Pflanzen 
zerfallen. Fiir Grossmogul selbst ist bei Reinpfliickung die Verhaltnis- 
zahl Schwarzk6rnige : Weisskérnige etwas héher als 1000:1, wie die 
Gesamtzahl simtlicher Linien 1924 zeigt. Sie geben zusammen das 
Verhaltnis 73620 : 51, was 1450:1 ergibt. Die Linien, die 1925 gebaut 
wurden, hatten zusammen 184000 Schwarzkérnige und 119 Weissk6r- 
nige, was einem Verhiltnis von 1550:1 entspricht. Diese Resultate 
zeigen also darauf hin, dass die Linien aus Grossmogul, die das inter- 
medidre Verhdltnis von ungefadhr 1000 : 1 wie Grossmogul selbst zeigen, 
Mischbestdnde von Pflanzen mit grésserer und geringer Produktivitat 
weisskérniger Nachkommen (»Mutationen») sind. 

Die intermediare Linie 6473—26 gab 1926 auch einen grésseren 
Prozentsatz weisskérniger Pflanzen als wahrend der beiden vorigen 
Jahre. Dies ist auch zu erwarten, da ein Ubergehen in Pflanzen der 
hochproduktiven Gruppe weiter stattfindet. Grossmogul ldst sich also 
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auch bei Reinpfliickung, sukzessiv in Linien mit grésserer Produktivitiit 
weisskorniger Abweichungen auf, d. h. die »Mutabilitdt» muss bei fori- 
gesetzter Vermehrung — aller Wahrscheinlichkeit nach — zunehmei. 
Inwieweit indessen auch Linien erhalten werden kénnen, die »konstant» 
eine geringe Weissproduktivitat zeigen, lasst sich auf Grund der vor- 
liegenden Versuche nicht feststellen. 

Mit den vorliegenden dreijahrigen Versuchen werden wir nun die 
Frage, welche die Hauptfrage dieser Untersuchung ist, beantworten, 
naimlich ob die erhaltenen Verhaltniszahlen fiir eine Differenz in bezug 
auf die Weissproduktion signifikativ sind. Fir diese Untersuchung 
wahlen wir die beiden auch 1926 gepriiften Linien der beiden extremen 
Gruppen. In Tabelle 7 stellen wir die Verhaltniszahlen der dreijahrigen 


TABELLE 7. Verteilungsverhdltnisse schwarz- und weisskérniger 
Pflanzen in einigen Linien von Grossmogul 1924—1926. 








| 
Bezeichnung der Linie | " 


1924 1925 1926 Mittelzahl | 1924—1926 


Ungefahres Verhaltnis 
schwarz : weiss 








| | | | 
7260:0 | 6600:1  900:1 7370:1 | 1 
4500: 0 | 9000 : 1 7325 : } = 
120:1 | 275:1 : 21 | eae 
210:1 400:1 i | 


Versuche zusammen. Nr. 6471 wird hier als Linie I, 6472—26 als 
Linie II, 6474—26 als Linie III und 6475—26 als Linie IV bezeichnet. 

Die Differenz der Weissproduktivitdt der vier Linien in der drei- 
jahrigen Zusammenstellung ist ja ganz auffallend. Schon der erste 
Blick auf die Versuchszahlen zeigt, dass es hier gar nicht von demselben 
Variabilitdtsprozess die Rede sein kann. 

Wir miissen indessen diese Tatsache durch eine zahlenkritische 
Behandlung festlegen. Dabei kénnen wir uns einer Formel bedienen, 
die MULLER (1923) ausgearbeitet hat, um zu berechnen, wie viele In- 
dividuen bei hohen Spaltungszahlen aufgezogen werden miissen, falls 
man sicher sein will, dass mindestens eine Rezessive erhalten wird. 
Diese Formel lautet: 

n= — log, - F (P—'/2), 


worin n die verlangte Anzahl von Individuen ist, F die gewiinschte 
_ Sicherheit, P die Grésse der dominanten Klasse der Spaltungszahl. 





— ~~. ae ee 
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Fragen wir also, wie viele Individuen aufgezogen werden miissen, damit 
man mindestens eine weisskérnige Pflanze erhalten muss bei einem 
Verteilungsverhaltnis 300 schwarz :1 weiss, falls wir eine Sicherheit 
fordern, die das Dreifache der Dispersion (3 6) betragt, d. h. der Wahr- 
scheinlichkeit des Gelingens 369: 1 (0,0027) entspricht, so erhalten wir 
folgende Gleichung: 


n= — log, - 0,0027 - (300 — */2). 
Der negative natiirliche Logarithmus fiir 0,0027 ist 5,91, und wir erhalten 
deshalb, nach Anderung des Vorzeichens der Klammer: 
n = 5,91 > 300,5 = 1775,95. 

Auf 1775 Individuen kénnen wir also in allen Fallen erwarten, eine 
weisskérnige Pflanze zu finden, denn wir haben ja mit der Wahrschein- 
lichkeit 3 o gerechnet, was ja gleich mit Gewissheit zu betrachten ist. 
Erhalten wir anderseits keine weisskérnige Pflanze, obgleich diese Indi- 
viduenzahl realisiert ist, so kénnen wir natiirlich sagen, dass die Ver- 
teilung nicht 300: 1, sondern eine andere ist. Da nun das Verhaltnis 
der anderen Gruppe der Grossmogullinien 7350 : 1 war, liegt also dieses 
weit ausserhalb der Extremgrenze fiir ein postuliertes Verhaltnis 300 : 1. 
Die Differenz der Linien mit niedriger und hoher Produktion von weiss- 
kérnigen Pflanzen innerhalb der Sorte Grossmogul ist deshalb statistisch 
sichergestellt. 

Die Untersuchung hat also gezeigt, dass man innerhalb einer als 
reiner Linie betrachteten Sorte fiir verschiedene Pflanzen eine sehr 
verschiedene Variabilitat, d. h. Produktion weisskérniger Nachkom- 
men, hat. Dies zeigt, dass Grossmogul keine reine Linie sein kann. 
Man mag den Variabilitaétsprozess betrachten wie man will, als Muta- 
tion oder als eine Spaltung, es verbleibt immer die Tatsache, dass der 
Prozess bei verschiedenen Pflanzen verschieden verliuft. Da eine reine 
Linie nie zwei Variabilitdtsformen haben kann, ist wohl mein Experi- 
ment und meine Beweisfiihrung in dieser Hinsicht kaum anders denn 
als bindend anzusehen. 

Eine weitere Frage ist indessen, worin die Ursache des konstatier- 
ten Variabilitatsprozesses besteht. Da man friiher mit einer selbstver- 
stindlich reinen Linie rechnete, weil man keine morphologische Varia- 
bilitat konstatieren konnte, und weil sie ausserdem aus einer alten 
Landsorte stammte, war die Annahme einer Mutation, d. h. einer Ver- 
dnderung eines Gens, naheliegend. Nach meinem Konstatieren der 
Heterogenitét von Grossmogul ist. wohl die Annahme einer Segregation, 
d. h. eines analytischen Spaltungsprozesses mehrerer Gene viel wahr- 
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scheinlicher. Denn es ist ja in hohem Grade unwahrscheinlich, dass 
man bei ein und derselben Linie zwei nur prozentisch verschiedeie 
Mutationsprozesse hat. Bei Betrachtung der Erscheinung als einer ana- 
lytischen Auflésung eines genetischen Komplexes, also einer kompii- 
zierten Spaltung, wird indessen der Variabilitdtsprozess ganz natiirlich. 
Denn die Heterogenitdt bei Grossmogul wird dann ganz einfach Hetero- 
zygotic; und diese Heterozygotie verursacht ganz normal, dass héhere 
Spaltungszahlen in niedrigere tibergehen, wie in den Versuchen kon- 
statiert worden ist. 

Im Jahre 1927 wurden meine Versuche abgebrochen, als ich von 
Weibullsholm, wo diese Versuche ausgefiihrt worden sind, nach Alnarp 
iibersiedelte. In Weibullsholm wurde namlich mein ganzes Material 
landwirtschaftlicher Pflanzen, also auch das meiner theoretischen Ver- 
suche, zuriickgehalten. Ich habe in Alnarp neue Linien aus Gross- 
mogul ausgelesen, wiederhole also die ganze Untersuchung noch einmal. 
Denn mehrere Fragen sind noch zu beantworten. Wir wissen nicht, 
ob stetig hochspaltende Linien erhalten werden kénnen, ob niedrigere 
Spaltungszahlen als die gefundenen auftreten; und ferner ware es natiir- 
lich wichtig, die Linien weiter aufzulésen und die Untersuchung in noch 
grosserem Massstabe durchfiihren zu kénnen. 

Die vorliegende Untersuchung hat das Grundproblem der Muta- 
tion, namlich die Entstehungsweise der Mutanten, wiedererwecken und 
experimentell untersuchen wollen. Es geniigt ja nicht, dass man nur 
konstatiert, dass seltene Abweichungen vorkommen und dass man sie 
Mutationen nennt, wie man es augenblicklich noch dreissig Jahre nach 
dem Erwecken der experimentellen Mutationsforschung tut. Ich habe 
hier gezeigt, dass die Voraussetzung fiir eine Deutung der sprungweisen 
Abanderungen im Schwarzhafer als Mutationen, namlich dass die Mut- 
terlinie eine reine Linie ist, gewiss nicht realisiert ist. Die Selbstver- 
standlichkeit des Prozesses als eine Mutation ist damit verschwunden. 
Denn wir miissen folgende Distinktion streng aufrecht halten: 

Mutanten, d. h. neue Variabilititsformen, die als ihre Ursache eine 
Verdnderung, wahrscheinlich Zersetzung, des Genes, also des biologi- 
schen Atoms, haben. Sie waren deshalb mit den Transformations- 
produkten der Atome radioaktiver Substanzen am ehesten vergleichbar; 

Segreganten, d. h. neue Variabilitétsformen, die durch einen ana- 
lytischen Variabilitdtsprozess innerhalb eines Komplexes von Genen, 
einer heterozygoten Konstellation, eines biologischen Molekiils entste- 
hen. Sie sind also mit den chemischen Verbindungen zu parallelisieren. 

Dass der letzte Prozess in bezug auf die biologischen Atome nichts 
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Neues schaffen kann, ist bei einfacheren Spaltungen selbstverstandlich 
und wird in den mendelschen Experimenten alltaglich durch die auf- 
tretenden Kombinationen bestatigt. Dass aber morphologisch gesehen 
sogar ganz bizarre Neuheiten entstehen kénnen, ist ja gar nicht selten. 
Dass weiter unter derselben morphologischen Tracht eine Abspaltung 
von scharf abweichenden neuen Formen stattfindet, ist keineswegs 
selten. Dass die Abspaltung gewisser Kombinationen in sehr geringem 
Prozentsatz stattfindet, ist bei gewissen Spaltungsformen typisch. Dass 
ein stetiger analytischer Zustand endlich realisiert werden kann, wo- 
durch eine Spaltung immer fortsetzt, ist ja fiir eine Mehrzahl von Genen 
auch bekannt. Diese letzte Erscheinung ist jedoch die einzige bis jetzt 
fiir die Mutationserscheinung charakteristische. Dass also eine ge- 
wohnliche, nur komplizierte gametische Spaltung bei der Weisshafer- 
produktion vorliegen kann, ist nicht von der Hand zu weisen. 

Eine andere Erklarungsméglichkeit des Auftretens der weissen 
Pflanzen, die auch keine extraordinaére Mutationserscheinung fordert, 
scheint mir darin zu liegen, dass die Abweicher das Resultat einer 
chimiren Struktur des Schwarzhafers waren. Gewisse Mutationen, 
auch, und vielleicht vor allem diejenigen, die als dominante Mutanten 
betrachtet werden (EMERSON 1917, EyYSTER 1924, DEMEREC 1928, 
MUNTZING 1930), gehen aus variegierten Individuen oder Stéammen 
hervor. Oft wird deshalb die Mutation eine Massenmutation in gewis- 
sen Linien, wahrend sie in anderen gering ist (DEMEREC 1928, S. 188). 
Dass dies auch eintreten muss, je nach dem Natur des Chimdrenkom- 
plexes, darf nicht unberiicksichtigt bleiben. Chimaren miissen ja, je nach 
der Verteilung der Komponenten in bezug auf Grésse und Lagerungsver- 
haltnisse (sektoriale, mosaikahnliche, periklinale) sehr verschiedene 
Zahlenverhaltnisse und reversible »Mutation» zeigen. Dies wird also eine 
sekundare Erscheinung der Art der Chimarenstruktur. Die primare 
Ursache sind in diesem Falle gewiss chimdrogene Faktoren. In bezug 
auf die Mosaikbildung des Geschlechts bei Salix habe ich solche ge- 
funden (HERIBERT NILSSON 1918, S. 125), die ein mendelndes Verhalt- 
nis aufweisen. Auch DEMEREC vermutet, dass die Differenz seiner hoch 
und niedrig mutablen Linien darin liegt, dass die Mosaiklinie einen 
autosomalen Faktor hat, der eine Stimulierung der Somazellen in bezug 
auf die Mutabilitét verursacht. Einfacher und richtiger ist wohl 
diese Sache so auszudriicken, dass die Mosaiklinie einen Faktor hat, 
der eine Mosaiklagerung der Gewebe verursacht. Sonst verliert ja der 
sanze Inhalt des Begriffes »Mutation» beinahe jeden Sinn. 

In unsrem Falle ist also die Frage zu beantworten, ob eine Mosaik- 
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erscheinung in bezug auf schwarze und weisse Farbe der Spelzen be: 
der Sorte Grossmogul anzunehmen ist. Als eine Voraussetzung hier- 
fiir kann es wohl scheinen, dass man bei Grossmogul oder wenigstens 
bei dem Schwarzhafer variegierte Kérner finden kénnte. Diese Er- 
scheinung ist indessen ausserordentlich selten. Wahrend meiner sieb- 
zehnjahrigen Ziichtungsarbeit mit Schwarzhafer habe ich nur einmal 
bei einer einzigen Pflanze einer Linie zwei Kérner gefunden, die deut- 
lich und sehr sch6n weissgestreift waren. Unter samtlichen in dieser 
Untersuchung abgerechneten schwarzen Kérnern war kein einziges 
gestreift. Es ist aber sehr wohl denkbar, dass wir Periklinalchimiren 
haben k6nnen, deren schwarzer Mantel nur sehr selten vom weissen 
Kern durchbrochen wird. Diese Annahme kann vielleicht als eine sehr 
unwahrscheinliche und unfruchtbare theoretische Spekulation  er- 
scheinen. 

Das Vorkommen einer derartigen ganz kryptomeren Chimiren- 
struktur ist indessen schon von BATESON (1916) experimentell bewiesen. 
Durch Wurzelsteckiinge von Bouvardia gelang es ihm, die schon be- 
kannte Sorte Hogarth, die satt rote Bliiten hat, aus der weisslich rot blii- 
henden Sorte Bridesmaid herzustellen, obgleich jene Sorte niemals aus 
den Knospen des Stammes hervorgeht. Die Wurzelsprosse entstehen ja 
endogen, und erst bei dieser Methode der Vermehrung wird also die 
wahre Chimarennatur der Varietét Bridesmaid entschleiert. Ober- 
irdisch kann man dies gar nicht konstatieren. Dass man es bei den 
Getreidearten in gewissen Fallen mit erkennbarer Chimarenstruktur in 
bezug auf die mutablen Eigenschaften zu tun hat, haben die Versuche 
AKERMANs (1927) gezeigt. 

Ich habe diese Fragen hier nur:‘streifen wollen als eine Erinnerung 
daran, dass die Bedeutung der Chimiarenstruktur fiir die Mutabilitats- 
frage lange nicht ausreichend gewiirdigt worden ist. 

Die Tatsache, dass das Weissspalten beim Schwarzhafer eine ge- 
wohnliche Erscheinung ist, spricht vielleicht dafiir, dass die Ursache 
eine rein faktorielle ist. Ein Entscheiden der Natur der Produktion 
weisser Pflanzen in der Schwarzhafersorte Grossmogul ist augenblick- 
lich nicht méglich. Aber so viel ist nun sicher: in verschiedenen Linien 
der Sorte spielt sich der Prozess zahlenmassig ganz verschieden ab. 
Die Sorte kann deshalb nur morphologisch konform, nicht konstitu- 
tionell rein sein. Man kann deshalb nicht kategorisch behaupten, dass 
die Ursache der Variabilitat eine Mutation ist. Dies wird nicht einmal 
wahrscheinlich. Es ist richtiger und wichtiger, der Natur der Segrega- 
tion nachzugehen, welche die einzige iibrigbleibende Ursache sein kann. 
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UBER DIE VIER-GEN-HYPOTHESE 
THOMSENS 


VON S. WELLISCH UND 0. THOMSEN 
UNIVERSITATSINSTITUT FUR ALLGEMEINE PATHOLOGIE, KOPENHAGEN 





Dp" von OLUF THOMSEN, V. FRIEDENREICH und E. WoORSAAE 
(1930 a und b) sowie von O. THOMSEN (1930) beschriebenen, 
neben den vier allbekannten Blutgruppen O, A, B, AB wahrgenommenen 
Gruppen A’ und A’B rechtfertigen den Versuch einer wahrscheinlich- 
keits-theoretischen Betrachtung iiber die Verbreitung des neuen Gens 
A’ in einer bestimmten Bevélkerung. Bezeichnet man die Haufigkeit 
der vier allelen Gene O, A, A’, B der Reihe nach mit r, p, p’, q, so gelten, 
wie bereits in der »Klin. Wochenschr.» (1928, S. 548) im Schema der 
Genotypen fiir vier multiple Allelogene angedeutet wurde, gemiss der 
Entwicklung von (r + p + p’ + q)? folgende Beziehungen: 

OO OA AA_ AA’ OA’ A’‘A' OB’ BB_~ AB A‘'B 

r? 2rp p? 2pp' 2rp'’ p® 2rq q 2pq 2p'q 
Daher bestehen bei Dominanz von A iiber A’ und A’ iiber O fiir die 
sechs phanotypischen Blutgruppen die Bedingungsgleichungen: 


Oo =00 —a* 

A =OA + AA-+ AA'=2rp + p? + 2pp’ 
A' = OA' + A’A’ =2rp'-+ p” 

B= OB + BB =2rq +q@ 
AB = =2 pq 
A'B= =2p'q 


und, wenn die Gleichung r+ p + p’ + q=10 genau erfiillt ist, fiir 
die vier Genhaufigkeiten die Bestimmungsgleichungen: 


r =VO 

p =VO+A +A'—VO+A' 

p'=VO+A'—r 

q =V0O+B-r 
Als Zahlenbeispiel beniitzen wir die von THOMSEN (— das Material wird 
spiter ausfihrlich ver6éffentlicht —) bei 390 auf Tumoren (malignen 
und benignen) in Kopenhagen untersuchten Personen vorlaufig erhal- 
tene Blutgruppenrelation: 
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A A' B AB A'B 
162 139 42 32 10 a 
41,54 35,64 10,77 8,21 2,56 1,28 


Die viergliedrige Blutgruppenformel lautet: 
41,54 : 46,41 : 8,21 : 3,84. 
Daraus erhalt man die widerspruchslosen Genzahlen: 
C— V 41,54 = 6,4452 
p+p' = 4 (10 —r-+ V87,05 — V49,75) = 2,0398 


2 
q=}(10—r+ V49,75 — V87,95) = 0,6150 
Summe: 10,0000 





und die sechsgliedrige Blutgruppenformel der Drei-Gen-Hypothese: 
O0O OA AA OB BB AB 
41,54 37,90 8,64 7,93 0,38 3,61 
46,54 8,31 


Es rechnen sich durch Proportionalverteilung die widerspruchs- 
losen, von den unmittelbar beobachteten Zahlen nur wenig abweichen- 
den Glieder: 

__ 46,54 
a 
, _ 46,54 
~~ 46,41 


+ 35,64 = 35,74 
+ 10,77 = 10,80 


Folglich ist 
Pp V88,08 — V52,34 = 2,1504 
p’ == V52,34 — V41,54 = 0,7894 
genau wie oben: p-—+ p' = 2,9398 


Somit erhalt man: 
OO =r = 41,54 
OA =2rp = 27,72 
4,62 == 35,74 


Die aus der zehngliedrigen Blutgruppenrelation durch Zusammenfassen 
der Glieder OA + AA + AA’ = 35,1, OA’ + A’A’ = 10,890 und OB + BB 
= 8,31 entstehende sechsgliedrige Formel der Vier-Gen-Hypothese: 
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O A A’ B AB A’‘'B 
41,54 : 35,74 : 10,80 : 8,31 : 2,64 : 0,97 


lasst erkennen, dass die theoretische Erwartung des zahlenmissigen 
Verhiltnisses zwischen A und A’ einerseits, wie auch zwischen AB und 
A’B anderseits in recht guter Ubereinstimmung steht mit dem tatsiich- 
lichen Befunde des angefiihrten Materials von 390 Tumorpatienten. 
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MALE STERILITY IN VIOLA ORPHANIDIS 
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I. INTRODUCTION. 


- . ORPHANIDIS Boiss. is a Melanium Violet from the Balkan 

Peninsula. It is a taxonomically very interesting species due to 
its apparent relationship with V. cornuta L. and V. orthoceras LEDEB. 
In fact, the two last named species are exceptional types among the 
Melanium violets or the Pansies, but through V. Orphanidis they are 
in some way linked up with the other Melanium species. 

The outstanding characters of cornuta and orthoceras are the 
following: (1) their side petals are downturned (fig. 1 6), in all other 
species upturned; (2): they have no yellow eye in the centre of their 
] flower, all other pansies have at least the innermost part of the lower 
petal intense yellow; (3): the upper petals are very narrow (fig. 1 b); 
(4): cornuta and orthoceras have triangular, broad, undivided stipules 
(fig. 1 b), while most other pansies have deeply parted lyrate or palma- 
tely cleft stipules (fig. 1c and d). 

The stipules of Orphanidis (fig. 1 a) remind about those of cornuta 
and orthoceras but in the other characters named it differs from them, 
its side petals are upturned and it has a yellow eye. In its stature it is 
also different from cornuta, being a rather small and prostrate type. 
Its flowers are of a violet shade, darker than cornuta’s and sometimes 
with a dark velvety eye pattern. The herbage is rather densely hirsute. 

Also geographically V. Orphanidis stands between cornuta and 
orthoceras, which, irrespective of their close morphological resemblance, 
are disconnected and very local in their distribution. Cornuta covers 
a small area in the Pyrenees and Northern Spain and it has lately been 
J found on what is supposed to be a natural habitat in Krain in the north- 
western part of Yugoslavia, while orthoceras grows in a local region 
south of Caucasus; the area of Orphanidis occurs in between these. 

q The morphological resemblance of cornuta and orthoceras is ex- 
pressed also in their chromosome number being the same in both species, 
namely n= 11 (CLAUSEN 1927b), a number not seen in any other 
violets except in some types of V. Orphanidis, which, accordingly, also 
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in chromosome number appears to be closely related to cornuta— 
orthoceras. 

The relationship is expressed also in the genetical behaviour. In 
the hybrid cornuta X orthoceras the conjugation between the chromo- 
somes is complete just as in pure species. Orphanidis appears to he 
a little more distant related, but it is easily crossed with cornuta, gives 
a very fertile F',-hybrid with only minor cytological disturbances in 
meiosis and in F, a pretty good Mendelian segregation. 





r 


Lie 


d 
a 


Fig. 1. Flowers and leaves of, a: V. Orphanidis, b: V. cornuta X orthoceras Fi; 
leaves of, c: V. arvensis and d: V. tricolor. 





The determination of the actual chromosome number of V. Orpha- 
nidis has been troubled owing to the fact that the type chosen as the 
most typical Orphanidis (V. 917 in the diagram, fig. 5) proved to have 
10 bivalent and one univalent chromosomes (2n = 21). This type was 
received under the name of Orphanidis from the Botanic Gardens of 
Edinburgh 1925, while another type received the same year from 
Lausanne was discarded as being less typical in its morphological cha- 
racters. A fixation of last named type, recently investigated, showed 
2n = 20 chromosomes, which, more or less regular, formed 10 bivalents 
during heterotypic metaphase, while most of the chromosomes were 
unpaired or very loosely conjugated during the preceding diaphase. As 
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the type from Lausanne may be a hybrid with some other 10-chromo- 
some species as V. elegantula ScHOTT. and as, in the type from Edin- 
burgh, all progeny with 2n = 20 chromosomes is pollensterile, it seems 
most probable that the actual chromosome number in Orphanidis shall 
be n=11, just as in cornuta—orthoceras. As previously pointed out 
(CLAUSEN 1927 b) these appear closest related to the pansies of the 10- 
series and may long ago have arisen from originally 10-chromosome 
violets by duplication of one chromosome. 


II. VARIATION IN CHROMOSOME NUMBER WITHOUT 
OBVIOUS MORPHOLOGICAL VARIATION. 


Experiments were started with the heteroploid 21-chromosome 
Orphanidis from Edinburgh in order to isolate cytologicaily constant 
types from it. It was very fertile and also fairly constant by self- 
fertilisation. All offspring plants were typical violet flowered V. Or- 
phanidis; segregations were noted for minor characters only, as for spot 
on style and presence or absence of the dark eye pattern, and no 
unmistakable indications were found that these segregations were 
effected by the chromosome irregularities. Although plants with 
2n = 22, 21 and 20 chromosomes were segregated, the general 
appearance was a very constant and uniform type. 

It is puzzling, of course, to find a cytologically irregular type being 
comparatively constant in morphological characters. But in violets 
such cases are now and then met with (compare CLAUSEN 1926, p. 101). 
The constancy may be an apparent one only, indeed, as we are not 
aware of other segregations than those visualising themselves in 
characters, which differentiate the morphological type. In fact, just 
in Viola Orphanidis evidence was found that a segregation took place, 
which did not manifest itself, because one gene more was necessary 
in order to make the segregating gene active, and this gene is absent 
from Orphanidis; when selfed, Orphanidis never throws any other types 
but the violet flowered ones, but, when crossed with a homozygously 
yellow flowered tricolor, it gave yellow flowered and violet flowered 
plants in F, in the proportion of one to one. This shows, that Viola 
Orphanidis was heterozygous for a gene, which in itself did not have 
any discernible effect, but it was one of the conditions for the realisation 
of a yellow flowered type. In tricolor both conditions were present. 
But this gene had no connection with the odd chromosome, because it 
was carried by the gametes having 10 as well as by those having 11 
chromosomes. 









56 J. CLAUSEN 





III. MALE STERILITY AND ITS RELATION TO 
CHROMOSOME NUMBER. 


A careful examination of the progeny of the Orphanidis type from 
Edinburgh revealed that some of the plants were physiologically deeply 
affected, inasmuch as a pollensterile type was segregated in a propor- 
tion as from 7,9 % to 21,5 % in different sowings. The pollensterile 


4 


Figs. 2—4. Pollensterile Orphanidis: microphotographs of sectioned pollen sacs 
(X ca. 175). 
2: the pollen mother cells rest in prophase, fibrillous attachments to the cells are 
formed; 3: later stage, almost all pollen mother cells have disappeared, and a 
fibrillous reticulum is left in one of the sacs; the tapetum is in disintegration; 4: tapetal 
cells and pollen mother cells with branching attachments; the tapetum leaves the 
wall of the pollen sac, and the wall between two sacs is partly disintegrated. 
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plants occurred among all three chromosomal types, as they were found 
having either 20, 21 or 22 chromosomes somatically. 

In the field nothing particular is to be seen on these pollensterile 
plants, as their ovules are good. Most flowers will under field condi- 
tions be cross-pollinated by insects and give good capsules. But when 
plants were taken in for self-pollination, it was found that some of them 
had empty stamens. Macroscopically the stamens of the pollensterile 
types appear somewhat dry and flattened as they are totally empty 
for pollen, but otherwise they are normally developed. 

The microscopical investigation of the processes taking place in 
the male archespor of the pollensterile types, revealed that generally 


TABLE 1. Somatic chromosome numbers of fertile and sterile plants in 
different sowings of V. Orphanidis; the nos. of sowings refer to the 
diagram, fig. 5. 








Number of plants 





Mother No. of 
plant sowing 


fertile pollensterile 
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}2n= 22; 21 | 
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V. 1109 | 

V. 1176 | 
V. 1248 | 


Total | 
| v. 1249 | 
Total for all; 10 | 21 

Total for fertile +- sterile | 
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the pollen mother cells do not go as far in development as to the stage 
of heterotypic division. The prophase is delayed, buds in which one 
would expect meiosis already to be past, still have their pollen mother 
cells in prophase (fig. 2). By and by, branching fibrillous attachments 
are seen projecting themselves from the pollen mother cells (fig. 2), 
perhaps formed by disintegration of the cell walls between the gonads. 
Later on, these filaments form a network in the pollen sac, the cells 
seem to be in a state of disintegration and small residues of them are 
seen here and there in the network (fig. 3). In some cases polynucleate 
and immensely enlarged tapetal cells wander in to the centre of the 
pollen sac and replace the gonads (figs. 4, 32 and 33). Also from these 
tapetal cells projecting and branching attachments are formed (fig. 33), 
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and even the wall between two pollen sacs of the same stamen can be 
dissolved (fig. 4). In a late stage the contents of the pollen sac usually 
is nothing but a fibrillous mass, and only very exceptionally some few 
pollen grains have been formed in a part of a sac. 

The facts concerning the occurrence of the pollen sterility in Viola 
Orphanidis may be briefly stated in the following way: 


[v-917 | [v-917 | 


two plants more with 
2n=21 (2) 2ne21 2n=21 (1033 + 13) 
vV.1068 Vv. lV..1109 | many plants 


55 plants 1) 2n=21 





fertile a 
a 
V.1176 we 


2n=21 2n=22 2n=22 
irregular few irreg- 
ularities 


v.1248 V.1249 























fertile 113 128 
sterile 15 |=12.5% 35 |=21.5% 8 
Total 128 163 101 



































Fig. 5. Pedigree chart of Orphanidis from Edinburgh. 


(1). Fertile plants have either 21 or 22 chromosomes somatically 
(a total of 31 plants, figs. 6—8); pollensterile plants have either 20, 21 
or 22 chromosomes (a total of 35 plants investigated, eight of which 
had only 20 chromosomes; figs. 9—11). Table 1 shows how the 
investigated plants are distributed on the different groups. One of 
the 21-chromosome pollensterile plants had in one of its roots a rather 
large tetraploid nest of cells with 2n = 42 chromosomes (fig. 10). The 
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tetraploid cells were considerably larger than the diploid ones and were 
on all sides surrounded by diploid tissue. 

(2). The somatic chromosomes are too small and too numerous 
for an identification of individual chromosomes. One pair bear satelli- 
tes but no clear constrictions can be recognized. 


ox 2M 
ZArty 

mi \ ( Ww 
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Figs. 6—11. Somatic chrpmosomes from roottips of V. Orphanidis (X ca. 2000). 

6: V. 1109—1 fertile, 2n — 21; 7: 1176—1 fertile, 2n — 22; 8: V. 1176—26 fertile, 

2n = 22; 9: V. 1249—10 sterile, 2n — 20; 10: V. 1249—9 sterile, diploid tissue with 

2n = 21 and a tetraploid nest with 4n — 42; the tetraploid cells are larger than the 
diploid ones; 17: V. 1248—1 sterile, 2n = 22. 


(3). When pollen mother cells of sterile plants occasionally go 
through some sort of meiotic division as in the plant from which the 
figures 22—27 were drawn, the chromosomes appear almost completely 
unpaired. It is surprising that in the embryosac mother cells of the 
same sterile plant there is complete conjugation of all chromosomes. 
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and the divisions here are completely normal apart from a tendency 
to form a tetrasome (figs. 28—31). 

(4). Three plants with 2n = 21 chromosomes all gave some pollen- 
sterile progeny (see diagram, fig. 5: V. 917—2, V. 1109—1 and V. 
1176—22). Formation of trisomes and other irregular ways of conju- 
gation were frequent in these plants (figs. 12—13). 

Also of three plants with 2n = 22 was selfed progeny secured. One 
of the mother plants, V. 1176—1, gave a total of 79 individuals, all 
fertile, and it happened to have rather regularly 11 bivalent chromo- 
somes (figs. 14—15); occasionally it showed a tendency to form tetra- 
somes, but this might be accidental. Another plant, also with 2n = 22, 
viz. V. 1176—25, gave 21,5 per cent of pollensterile plants; meiosis of 
this plant showed in some pollen mother cells complete pairing (fig. 16) 
while rather frequently in other cells two monosomes (fig. 17) or 
trisomes (fig. 18) were seen; in homotypic meta-anaphases of this plant 
chromosome groups with 10, with 11 and also one with probably 12 
chromosomes were counted. A third mother plant with 2n = 22, 
V. 1176—26, gave a progeny of which only 7,9 per cent were pollen- 
sterile; its meiotic divisions were fairly regular as far as could be judged 
from an embryosac mother cell (fig. 19) and from a number of homo- 
typic metaphases of pollen mother cells; in 13 nuclear plates of this 
stage 11 chromosomes were counted, but also one group with 12 chro- 
mosomes was found (the corresponding group should have 10 chromo- 
somes); occasionally a detached chromosome was seen; in an embryo- 
sac mother cell (fig. 19) two chromosome pairs showed connections 
as if they formed a tetrasome. 

Seemingly, therefore, pollensterile types preferably are segregated 
from plants with somewhat irregular meiosis, with either monosomic, 
trisomic or letrasomic behaviour of the chromosomes. 

(5). Male as well as female gametophytes with 10 and with 11 
chromosomes are both viable. This is evidenced from the fact that 
20-chromosome progeny of self-pollinated 21-chromosome plants was 
found, and it was also shown by crossings with other species, which 
had a constant chromosome number. V. 917—1 (fig. 5) was used as 
the female parent in a crossing Orphanidis X cornuta (n= 11); two 
F,-plants had 2n = 21 and three 2n = 22 chromosomes. The same 
plant used as the male parent in a crossing tricolor (n = 13) X Orpha- 
nidis gave one F,-plant with 2n = 23 and three with 2n = 24; two more 
had probably 23 and two probably 24 chromosomes. 

When no plants with more than 22 chromosomes were found 
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Figs. 12—21. Meiotic divisions of fertile Orphanidis; p. m. c. = pollen mother cells; 
e. m. c. = embryosac mother cells (X ca. 2000). 
12—13: heterotypic metaphases from p. m. c. of V. 1176—22 fertile, 2n = 21; trisomes 
are seen; 12 in polar, 13 in side view. 14—15: diaphases from p. m. c. of V. 1176—1 
fertile, 2n — 22; regular, 11 bivalents. 16—18: diaphases from p. m. c. of V. 1176—25 
fertile, 2n — 22; 16 is regular, showing 11 bivalents, in 17 there are two univalents 
and in 18, which is incomplete, two trivalents. 19: e. m. c. of V. 1176—26 fertile, 
2n = 22; a tetrasomic group is seen. 20—21: p. m. c. of V. 1176—28 fertile, 2n = 22; 
21 is incomplete, but shows one trisome and one apparently pentavalent group. 


among a total of 66 this may be due to either zygotic or gametic 
lethality of types with an excess of chromosomes above 22 and 11 


respectively. 
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(6). In the sowings V. 917, 1109, 1176 and 1248, (progeny of 21- 
chromosome plants) the following numbers of the three chromosomal 
types were encountered: 








| 2n = 








| 
| Number of plants 


A chance distribution, either monosomic or trisomic, of the odd 
chromosome in the 21-chromosome type would give a progeny in the 
ratio of 1:2:1 with 22, 21 and 20 chromosomes respectively. The 
mutual proportion found of 21- and 22-chromosome plants is the 
theoretical, but there is a deficit of the 20-chromosome type. This 
may be due to sublethality, partly of the gametes with 10 chromosomes 
partly of the zygotes with 20. When it is remembered that the 20- 
chromosome type occurs only among sterile plants and that these in the 
tables are represented with a frequency six times as large as actual, 
it will be realized that the 20-chromosome type shows a very large 
deficit, approximately only one out of twelve being viable. 

(7). While the sterile plants are found among all three chromo- 
somal types, a seemingly connection is observed between the chromo- 
some number and the character dark spot in front of style: plants with 
22 chromosomes are the most liable to have spot on style. Taken as 
a whole (table 2) among the 22-chromosome plants 75 per cent have 
spot on style, while not more than 12 per cent of the 21- and 20- 
chromosome plants have this pattern. 

Unfortunately, the segregation for style spot is not very clear and 
the classification not quite reliable, but still the difference is large 


TABLE 2. Correlation between somatic chromosome number and spot 
: on style in V. Orphanidis. 








Number of plants 
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Figs. 22—31. Divisions in gonads of V. 1176—18 sterile, 2n — 22; 22—27 are from 
pollen mother cells showing almost no conjugation between chromosomes, and 28-—31 
are from embryosac mother cells of the same plant showing complete pairing 
(X ca. 2000). 
22—23: corresponding to late diaphase, abt. two bivalents. 24: corresponding to 
heterotypic metaphase, three bivalents; fibres weak, spindle excentric. 25: similar 
to heterotypic anaphase, 22 chromosomes in three groups with 10, 4 and 8 chromo- 
somes respectively; 26: corresponding to homotypic metaphase with two groups of 
chromosomes and n = 12 and 10 respectively; chromosomes dividing. 27: a residue 
of a p. m. c. with one chromosome left. 
28—29: diaphases of e. m. c.; in 28: polysomic groups, possibly two tetrasomes; 29 is 
regular. 30—31: heterotypic metaphases of e. m. c. with all chromosomes conjugated 
and possibly one tetrasome in each. 
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enough to be essential. The manner of segregation suggests a corm- 
plicated interaction between a gene for spot and one or two not totaily 
epistatic inhibiting genes for the spot in a way similar to what was 





Figs. 32—33. Large, polynucleate tapetal cells of sterile plant, V. 1176—16, 2n — 22 
(X ca. 2000); branching attachments are formed. 
32 is just about loosening itself from the wall of the pollen sac, 33 was situate in 
the centre of the pollen sac. 


found in Viola arvensis (CLAUSEN 1926). Thus, the twenty second 
chromosome should preferably be supposed to carry a gene for spot, 
but spot is represented in all the other groups also. The eventual 
connection, therefore, is not absolute. 
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IV. THE PROBABLE CAUSE OF THE POLLEN STERILITY 
IN V. ORPHANIDIS. 


A number of cases of pollen sterility of the same type as the present 
have been described from different organisms, and they have almost all 
been due to a rather simple effect of the genic combination of the 
mother plant, not the gene combination of the gonads themselves; 
some of the cases seemingly have been due to the effect of a single 
gene. Almost invariably the picture of the nature of disturbance has 
been the same, inasmuch as the pollen mother cells degenerate and 
leave the stamens empty. Such was the case in Lathyrus odoratus 
(BATESON, SAUNDERS and PUNNETT 1905, GREGORY 1904), in Capsella 
[Bursa] (SHULL 1927), and in Oenothera suaveolens X strigosa (OEHLKERS 
1927); here pollen is formed, which, in turn together with the tapetum, 
disintegrate and a kind of plasmodium is formed. In Galeopsis Lada- 
num X ochroleuca and angustifolia X ochroleuca (MUNTZING 1930, 
pp. 305—307, 309—311 and p. 321) a normal reduction division is 
carried through but the young haplonts degenerate. Such was also the 
condition in a mainly pollensterile type segregated in the crossings 
Viola arvensis X tricolor (CLAUSEN 1926, pp. 87—92; 1927 a, p. 250); 
in this case the flowering was also very much reduced and the morpho- 
logic type altered, but the pollen sterility was not always complete; 
unstable, recessive genes were apparently responsible for this type. The 
male sterility in Linum usitatissimum described by BATESON and 
GAIRDNER (1921), CHITTENDEN and PELLEW (1927) and GAIRDNER 
(1929) is due to the interaction of a recessive gene with the cytoplasm 
of a certain plant type. The female types described by OSTENFELD 
(1923) in Polemonium coeruleum may, finally, principally be similar 
to some of the named cases, although the anthers themselves often are 
very much reduced. It may be mentioned also that in Phaseolus vulgaris 
WINGE (1928, p. 79) found a parallel case of constitutional female 
sterility due to the action of a single recessive gene. 

In none of the named cases of male sterility has any irregularity 
in chromosome number been demonstrated as observed in Viola 
Orphanidis, but a single or a few recessive genes have played the most 
significant réle for the realisation of sterility. In V. Orphanidis it seems 
impossible to state definitely what is the cause of the pollen sterility. 
It must be borne in mind that the pollensterile type occurs among all 
three chromosomal groups and shows no connection with spot on style, 
while this last character, on the other hand, shows some connection 
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with the chromosome number, inasmuch as plants with spot on style 
most often have 22 chromosomes. In the following, three different 
explanations will be discussed: 

(1). As in previous cases, pollen sterility might be due to the action 
of a single recessive gene and have nothing to do with the chromosomal 
irregularity. This would demand a rather constant proportion of sterile 
plants in segregating populations, a condition, which was not answered 
to, as the percentage of sterile plants varied greatly, being 7,9 %, 12,5 %, 
15,1 % and 21,5 % respectively. In no case a good Mendelian ratio was 
found. These deviations might possibly be accounted for, if the pollen- 
sterile type is semi-lethal, but there is one difficulty more, as it is 
necessary to assume that 20-chromosome plants are sterile as such, 
irrespective of their genic constitution. 

(2). Pollen sterility might be caused by the absence of a certain 
chromosome, lost by trisomic (or tetrasomic) distribution of chromo- 
somes. Trisomes and tetrasomes are actually found as mentioned on 
p. 60. If V. Orphanidis originally is a plus aberrant of a 10-chromo- 
some Viola, one chromosome pair should be twice present in it. Muta- 
tions and smaller aberrations might in the course of time have changed 
these duplicated chromosome pairs so much, that they ordinarily behave 
independent of their match pair. But, if one of the partners is lost, 
then the odd chromosome left would be supposed to conjugate with its 
' duplicate match pair more frequent than when it has an ordinary 
partner, thus giving a mixed trisomic and monosomic distribution of 
the three chromosomes in such a type. 

Even in such a constant 22-chromosome plant as V. 1176—1, which 
did not give any sterile progeny at all, a tendency for the formation 
of a tetravalent group of chromosomes was observed, while in 21- 
chromosome plants trisomes were especially frequent (figs. 12—13); in 
a 22-chromosome plant giving a large proportion of pollensterile plants 
similar irregularities were observed (figs. 17—18, compare also 19 and 
21), according as a tendency for formation of a tetrasome was seen in 
the female archespor of a pollensterile 22-chromosome plant (figs. 28, 
30—31). 

This behaviour of chromosomes reminds about what was demon- 
strated by WINGE (1924) for speltoid aberrants of Triticum, and by 
Huskins for fatuoid Avena (1927) and for speltoid Triticum (1928). 
Similar to the chromosomal constitution of these aberrant types we 


AB 
might designate the ordinary V. Orphanidis as. 18 +} AB’ in which A 








MALE STERILITY IN VIOLA ORPHANIDIS 67 





and B represent the supposed duplicated pairs. If these four chro- 


: : : A — 
mosomes accidentally conjugate in the manner B + A-+ B, giving two 


odd chromosomes, a 21-chromosome type is made possible, in which 
trisomes should be frequent. 

WINGE (1924) did not find any 40-chromosome aberrant plants 
(two chromosomes missing) among the speltoid wheats, HUSKINS (1928) 
suggested their existence as weak homozygous speltoids but did not 
succeed in the demonstration of them; VASSILJEV (PHILIPTCHENKO 1929, 
p. 412) actually observed 40 somatic chromosomes in speltoid homo- 
zygotes. These are sterile as are the 40-chromosome dwarf homozygous 
fatuoid Avena found by Huskins (1927). In the 40-chromosome Avena- 
type almost no conjugation of meiotic chromosomes in pollen mother 
cells was observed; this is in accordance with the condition found in 
the pollensterile Viola Orphanidis. Whether the 40-chromosome Triti- 
cum- and Avena-plants are only male sterile or they are completely 
sterile cannot be seen from the publications. If they are only male 
sterile, they would in some way be parallel to the 20-chromosome sterile 
Viola Orphanidis. A big difference exists between the two cases, 
nevertheless, because in Viola the steriles are found among all three 
chromosomal types and most frequent have 21 or 22 chromosomes, 
while they in Avena and Triticum apparently always have only 40, 
and never 41 or 42 chromosomes. 

If no attention is paid to style spot, the occurrence of pollen sterility 
in the principle might be explained by the loss of the chromosome A. 
By trisomic distribution in an A -- type, 22-chromosome plants with 
four B-chromosomes and 21-chromosome plants with three B-s and 
without A should be possible. Table 3 shows the ratio of the possible 
combinations by different ways of distribution of chromosomes. It is 
necessary to suppose that the 20-chromosome plants are sterile, whether 
they have an A-chromosome or not, but as only about 8 per cent of 
these survive, possibly not more than one chromosomal type is repre- 
sented among the survivors. Of 21-chromosome plants, ABB and AAB 
should be fertile; the first of these should be far in excess, the last one 
should produce offspring without B, which, most likely, also should be 
sterile; the sterile 21-chromosome plants should have the composition 
BBB. Fertile plants with 22 chromosomes should belong to two different 
types, viz. the completely normal AABB, of which V. 1176—1 (figs. 
14—15) is an example; it should give only fertile progeny, what 
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TABLE 3. The theoretical ratio of progeny types formed by different 
ways of distribution of the chromosomes in a 21-chromosome 
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actually was the case; and the ABBB-type represented by V. 1176—25 
(figs. 16—18) showing trisomes and monosomes and giving 21,4 per 
cent sterile offspring; V. 1176—26 (fig. 19) and V. 1176—28 (figs. 
20—21) may represent related types. In the sterile plant, V. 1176—18, 
with 22 chromosomes and of the supposed constitution BBBB, two 
chromosome pairs actually seem to have some affinity to each other 
(figs. 28, 30—31). 

The ratios actually found (table 1, p. 57) do not correspond very 
‘closely to the ratio of any of the shown ways of distribution in tabie 3 
(it must be remembered that in table 1 the sterile type is represented 
with a frequency about six times as large as actual). But differential 
viability might change the proportions considerably, what at least 
holds true for the 20-chromosome group. 

If that explanation is the true one that the pollen sterility is 
‘effected by the chromosomal aberration, it would be most plausible 
to assume a trisomic distribution of chromosomes with a different 
viability of female and male gametes and together with zygotic sub- 
lethality. 

The occurrence of style spot almost exclusively among the 22- 
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chromosome plants cannot be explained to satisfaction except by the 
assumption of monosomic distribution of chromosome A containing a 
positive gene for style spot, while chromosome B contains an inhibiting 
gene for spot (table 3). This would involve that the pollen sterility 
had nothing with the chromosomal aberration to do and seems not 
probable judging from the cytological observations. As the classifica- 
tion of spot to non-spot is unreliable in the present material, it may 
be safe not to take this character in consideration. 

(3). Finally, the sterility might be produced not by the action 
of a difference in a single gene, nor by the irregular distribution or 
loss of a single chromosome, but it might be the outcome of certain 
different combinations of chromosomes, which in some way would 
be incompatible in their action and produce a pollensterile type. The 
loss of two chromosomes should in all cases give rise to pollen sterility. 
This solution is not a very satisfying one, also because it is almost 
impossible either to prove or to disprove. It is not unprobable, on the 
other hand. 

Each stabilised wild growing species is in a certain equilibrium 
(CLAUSEN 1927 b, p. 709—710). All unbalanced types have disappeared 
by natural selection. The established balance is certainly not due to 
a single pair of chromosomes or a single pair of genes but is dependent 
upon the interaction of all chromosomes and all genes. Just therefore 
' it is to be expected that the equilibrium may be upset or disturbed in 
more than one way. In polyploid species, where all chromosomes with 
their genes are duplicated several times, a variation in chromosome 
number is not so dangerous as in a diploid species, because the loss 
or the addition of one chromosome means so much more for the 
upsetting of the balance in the latter case than in the first one. Viola 
Orphanidis apparently is to be regarded as a comparatively primitive 
species as regards polyploidy, a diploid derivative of the 10-series group. 
This is perhaps the reason, why it stands aberrations less good than 
tricolor- and arvensis-types, which are tetraploid and _ hexaploid 
respectively. 

The author does not insist upon any of the three explanations of 
the sterility suggested. He does not think any of them either proved 
or disproved. But, if he should decide, which one he thinks the most 
probable, he would prefer the second explanation, however, because 
the 20-chromosome type with two chromosomes lost always has proven 
to be sterile. 
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V. DISCUSSION. 


It is a startling fact that one may find full conjugation between 
all chromosomes or a little more than that in the female archespor 
and almost total absence of conjugation in the male archespor of the 
same plant (figs. 22—31). If this phenomenon was observed in two 
different species hybrids, one would judge the chromosomes in the 
first case to be homologous, in the latter to be non-homologous. But 
here the chromosomes are actually the same in both cases and they 
are also homologous. 

The non-conjugation in the male archespor must be due to some 
abnormal physiological conditions there caused by some unbalance in 
the genic constitution of the plant itself, in other words, it is due to the 
incompatibility of the whole chromosome complement and not of the 
individual chromosomes as such. Under better conditions, namely in 
the female archespor, the same chromosomes all conjugate! 

This means a warning against certain conclusions about homology 
of chromosomes as judged from their behaviour, when brought together 
in the same species hybrid. A non-conjugation in such a case may be 
an evidence not of non-homology of the individual chromosomes as 
such but of a disturbance of nutrition conditions in the archespor. 
Perhaps the chromosomes in question are quite homologous in their 
arrangement of genes, but the interaction of the genic complement in 
the hybrid is so unbalanced that the gonads are under very poor con- 
ditions and the chromosomes, therefore, do not pair. Conjugation of 
chromosomes, consequently, may be governed not only by homology in 
their inner structure but also by conditions outside the chromosomes 
themselves. 

Another suggestion given by the present material is that male sterile 
types really nrark a step on the way to the differentiating out of 
gynodioecious races, and it is worth while considering, if not many of 
the scattered instances of dioecism and gynodioecism found among 
higher plants, have arisen secondary from hermaphrodite species by 
way of some chromosomal aberration, which later on has been fixed 
in a certain system that constantly reproduces the types. This problem 
has been touched upon already by WINGE (1929) in a paper on Humulus. 


VI. SUMMARY. 


(1). Cultures of Viola Orphanidis Botss., which in morphological 
respects were quite typical and comparatively constant, were shown 





t 











MALE STERILITY IN VIOLA ORPHANIDIS 71 





to consist of three types as regards chromosome number, viz. with a 
somatic number of 22, 21 and 20 respectively. 

(2). No obvious morphological variation was found connected 
with the variation in chromosome number. By way of species crossing 
it was shown that a segregation took place, which could not visualise 
itself before the segregating gene was made active by a gene from 
another species, but not this gene either was connected with the odd 
chromosome. 

(3). A female, pollensterile type was segregated in varying ratios 
from different plants but in all cases in less than 25 %. All plants with 
20 chromosomes were found to be females, while 21- and 22-chromo- 
some plants could be either females or hermaphrodites, most frequent 
hermaphrodites. 

(4). As 20-chromosome plants are sterile, the normal chromosome 
number of V. Orphanidis must be 22 (n= 11). 

(5). In the female types the pollen mother cells ordinarily 
degenerate before meiosis, and the male archespor is filled with a 
fibrillous mass. 

(6). Full conjugation between all chromosomes was observed in 
the female archespor of a pollensterile plant, together with practically 
complete absence of pairing between the chromosomes in the male 
archespor of the same plant. 

(7). Trisomes and other irregular ways of conjugation and distribu- 
tion of chromosomes were observed in plants, which segregated the 
female, pollensterile type. 

(8). Male as well as female gametophytes with 10 and with 11 
chromosomes are viable but probably not equally viable. 

(9). There is a large deficit of 20-chromosome plants in the cultures. 
Only about 8 % of the number expected was found. 

(10). Most of the plants with 22 chromosomes have spot on style. 
Some connection may here exist between the morphological and the 
chromosomal type, but the case is uncertain, due to difficulties by 
classification. 

(11). Three different causative explanations of the pollen sterility 
are discussed. These are: (1): the action of a single, recessive gene; 
(2): absence of a certain chromosome, lost by trisomic or tetrasomic 
distribution and (3): pollen sterility as the outcome of different com- 
binations of chromosomes and genes. A decision between the explana- 
tions cannot be made, but the second one is supposed to be the most 
probable. 
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(12). The bearing of the present material on the problems of 
homology and conjugation of chromosomes and of gynodioecism is 
discussed. 


The author wants to express his sincere thanks to the Trustees 
of the Carlsberg Foundation for grants to the Viola investigations, of 
which the present one is a part. 
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EINE NEUE METHODE ZUR FAMILIENSTA- 
TISTISCHEN ANALYSE BEI DER VERER- 
BUNGSFORSCHUNG 


VON GUNNAR DAHLBERG 
UPPSALA 





i man zeigen will, dass ein bestimmtes Merkmal beim Men- 
schen erblich bedingt ist, so kann man, falls es sich um ein 
seltenes Merkmail handelt, sich méglicherweise damit begniigen, An- 
gaben tiber einige wenige Sippen zu sammeln, bei deren Angehérigen 
das Merkmal verhialtnismassig haufig vorkommt (obgleich die Methode 
tatsichlich eine systematische Auslese mit sich bringt). Diese Methode 
wurde ja bisher in grossem Ausmasse bei der menschlichen Vererbungs- 
forschung angewendet. Falls sich das betreffende Merkmal bei einer 
Gruppe von miteinander verwandten Individuen findet, so spricht dies 
schon an und fiir sich dafiir, dass es durch das Vorhandensein von 
Erbanlagen irgendwie bedingt ist. Die Wahrscheinlichkeit, dass das 
Merkmal auf der Anwesenheit eines oder mehrerer Milieufaktoren 
beruhe, ist da verhiltnismassig klein und noch geringer wird sie, wenn 
man zu zeigen vermag, dass das Auftreten des Merkmals mit einem 
bestimmten Erbgang tbereinstimmt. Es ist ja unwahrscheinlich, dass 
einer oder mehrere Milieufaktoren ein solches Auftreten bewirken 
kénnen, wenn das Material nicht allzu klein ist. 

Wenn das Merkmal ziemlich haufig vorkommt, hat ein derartiger 
Beweis nicht denselben Wert. Eine Anhaufung in einer Sippe kann 
da auf »Zufall» beruhen und ebenso zufallig kann das Merkmal in 
einer Sippe in einer Weise auftreten, welche mit irgendeinem mendeln- 
den Erbgang ziemlich wohl iibereinzustimmen scheint. Besonders 
schwer ist es, die Rolle der Erblichkeit nachzuweisen, wenn das betref- 
fende Merkmal nicht nur erblich bedingt ist, sondern sein Auftreten 
ausser auf dem Vorhandensein gewisser Erbfaktoren auch auf der 
Anwesenheit bestimmter Milieufaktoren beruht. Will man den Anteil 
der Erbanlagen am Zustandekommen eines solchen Merkmales nach- 
weisen, so kann man ja nicht erwarten, eine durchgehende: Uberein- 
stimmung mit einem einfachen mendelschen Vererbungstypus zu fin- 
den. Eine Anhaufung von Merkmalstragern in einer Sippe ist das 
Einzige, das man bei einzelnen Sippenuntersuchungen konstatieren 





74 GUNNAR DAHLBERG 





kann. Insbesondere, wenn das Merkmal nicht allzu selten ist, hat eine 
solche Anhiéufung verhaltnismassig wenig zu bedeuten ’. 

Daher muss man in vielen Fallen bei der menschlichen Vererbungs- 
forschung derart ans Werk schreiten, dass man vom Merkmalstrager 
ausgehend Angaben iiber seine nachsten Verwandten, Geschwister, 
Kinder, Eltern, Geschwister der Eltern u. s. w. sammelt. Der Prozent- 
satz von Merkmalstragern, den man in diesen Gruppen von Verwandten 
findet, erméglicht es, Schlussitze beziiglich der Rolle der Erbanlagen 
und des Vererbungstypus zu ziehen. Eine solche statistische Methode, 
die Rolle der Erbmasse zu analysieren, ist in der Erblichkeitsforschung, 
soweit sie den Menschen betrifft, immer mehr zur Anwendung gekom- 
men. Bei anderen Organismen bietet sich die Méglichkeit, in geniigen- 
dem Ausmasse Versuche anzustellen, um Material fér bestimmte 
Schlussatze zu erhalten. Bei der menschlichen Vererbungsforschung 
muss man das schon vorhandene Material ausniitzen und fiir viele 
Merkmale ist eine Familienstatistik von der oben skizzierten Art der 
einzige ans Ziel fiihrende Weg (vgl. HULTKRANTZ und DAHLBERG 1927). 

Wenn es sich um die Bearbeitung von Angaben iiber die Ge- 
schwister der Merkmalstrager handelt, stésst man jedoch auf eine 
besondere Schwierigkeit. Man will eine Auffassung davon erhalten, 
welche Wahrscheinlichkeit besteht, dass diese Geschwister Merkmals- 
trager sind. Man will wissen, mit welcher Wahrscheinlichkeit Merk- 
malstrager unter den Kindern von Eltern, welche iiberhaupt Merkmals- 
trager gebaren k6nnen, auftreten diirften. Da die Zahl der Individuen 
in menschlichen Familien gering ist, werden wir, auch wenn die Wahr- 
scheinlichkeit der Geburt eines solchen Kindes verhialtnismassig gross 
ist, dennoch Familien treffen, in denen diese Wahrscheinlichkeit nicht 
verwirklicht worden ist und also keines der Kinder das Merkmal auf- 
weist. Andererseits finden sich auch Familien, in denen sich diese 
Wahrscheinlichkeit in verhaltnismassig hohem Ausmasse verwirklicht 


* Eine Anhaufung von Merkmalstragern in einer Sippe ist ein Beweis der 
Erblichkeit, wenn das Merkmal in einer Bevélkerung iiberhaupt nur auf diese Weise 
gehauft auftritt und sich z. B. nur in einer einzigen Sippe der Bevélkerung findet. 
Solche Anhaufungen beweisen ferner die Erblichkeit, wenn das Merkmal in einer 
Bevélkerung dusserst sporadisch vorkommt, aber so selten ist, dass die Wahrschein- 
lichkeit einer grésseren Anhaufung praktisch genommen gleich 0 ist. In letzterem 
Falle muss man jedoch mit seinem Urteil zuriickhaltend sein. Umso gréssere Be- 
weiskraft kommt der Anhaufung zu, je grésser diese und die betreffende Sippe ist, 
insbesondere wenn sich die Anhaufung auf mehrere Altere Generationen zuriick- 
erstreckt. Die Wahrscheinlichkeit dafiir, dass ein »traditioneller> Umwelteinfluss das 
Auftreten des Merkmals verursachen diirfte, ist dann ausserordentlich gering. 














EINE NEUE METHODE 75 





hat und wo tiberdurchschnittlich viele der Kinder Merkmalstrager sind. 
Bei der Sammlung von Material muss man daher notwendigerweise 
Familien verlieren, in denen unter den Kindern kein Merkmalstrager 
auftritt, wogegen diejenigen Familien ins Material aufgenommen wer- 
den, in welchen die Merkmalstrager allzu zahlreich vertreten sind. Als 
Resultat ergibt sich, dass man in dem gesammelten Material einen zu 
hohen Prozentsatz von Merkmalstragern erhalt. 

Diese Fehlerquelle besteht natiirlich auch bei solchem Material, das 
durch Sammlung von Angaben aus einer grésseren Sippe gewonnen 
worden ist — falls man auf Grund dieses Materials Zusammenstellungen 
betreffend den Prozentsatz von Merkmalstragern unter den Geschwis- 
tern der Merkmalsirager machen will. Der erste, der auf diese Fehler- 
quelle hinwies war WEINBERG und er gab auch eine Methode an, um 
diese Fehlerquelle zu eliminieren, welche nunmehr unter dem Namen 
WEINBERGs Geschwister- und Probanden-Methode bekannt ist (vgl. 
WEINBERG 1912). Man kann das Prinzip der WEINBERGschen Ge- 
schwistermethode folgendermassen charakterisieren. Sammelt man 
alle Geschwisterkreise, in denen Merkmalstrager vorkommen, in einem 
bestimmten Zeitraum und in einem gewissen Gebiete, so muss man, 
um die Wahrscheinlichkeit des Auftretens von Merkmalstrigern in 
diesen Familien zu ermitteln beriicksichtigen: 1. Dass ein Geschwister- 
kreis damit er ins Material einbezogen werden kann, wenigstens einen 
Merkmalstrager enthalten muss. Betreffs eines Merkmalstragers be- 
sitzen wir die Gewissheit, dass er sich in der Familie finden muss. Fiir 
ihn besteht nicht nur die Wahrscheinlichkeit des Vorhandenseins. Sein 
Vorkommen bedeutet daher eine Uberreprisentation von Merkmals- 
tragern, die durch die Art, das Material auszuwahlen, bedingt ist. Er 
muss daher bei der Bearbeitung eliminiert werden. Ausserdem muss 
man beachten: 2. Dass die Geschwisterkreise nur mit Hilfe des Vor- 
handenseins eines Merkmalstragers ausgewahlt werden miissen. Man 
ist daher eigentlich nicht berechtigt bei der Bearbeitung darauf Riick- 
sicht zu nehmen, dass man auf Grund eines ersten Merkmalstragers 
schon einen bestimmten Geschwisterkreis ins Material einbezogen hat. 
Falls es in der Familie noch ausserdem einen Merkmalstrager gibt, so 
soll die Familie, sobald dieser angetroffen wird, als neue Familie ge- 
rechnet werden. Die Familie soll also so viele Male gerechnet werden, 
als Merkmalstrager in der Familie vorhanden sind, von denen ein jeder 
veranlassen kann, dass die Familie mitgerechnet wird. Dies ist in 
einigermassen popularisierter Form das Prinzip der WEINBERGschen 
Geschwistermethode. Wer sich fiir eine mathematische Ableitung der 
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Methode interessiert, findet eine solche in WEINBERGs oben angefiihrtcr 
Arbeit. Das Verfahren, zu welchem WEINBERG gelangt ist, kann auf 
folgende Weise definiert werden: Ist a die Zahl der Merkmalstrager in 
den betreffenden Familien und p die Zahl der Kinder in diesen Fa- 
milien, so ergibt sich die Wahrscheinlichkeit w des Auftretens von 
Merkmalstragern aus der Formel 


2a (a—1) 


"<a (p—1) 


Fiir den besonderen Fall, dass man nicht alle Geschwisterkreise 
eines gewissen Gebietes und eines bestimmten Zeitraumes mit ein- 
bezieht, sondern sich mit einer Auswahl begniigt, hat WEINBERG seine 
sogen. Probandenmethode ausgearbeitet. Der Unterschied zwischen 
den beiden Methoden liegt in folgendem. Werden samtliche Geschwis- 
terkreise eines bestimmten Gebietes mitgerechnet, dann besteht fiir alle 
Familien, in denen wenigstens ein Merkmalstrager vorkommt, die 
gleiche Aussicht, mit ins Material zu gelangen, da ja simtliche Familien 
gesammelt werden. Begniigt man sich mit einer Stichprobe, so haben 
die Familien mit mehr Merkmalstragern gréssere Aussicht mit ein- 
bezogen zu werden, als die Familien mit weniger Merkmalstragern. In 
diesem Fall muss man unterscheiden zwischen Probanden, d. h. Indi- 
viduen, auf Grund welcher der Geschwisterkreis ins Material aufge- 
nommen wurde, und zwischen Sekundarfallen, d. h. Merkmalstragern, 
die man in den Familien mit Hilfe der Ausgangsperson entdeckt hat. 
Es kann in der Praxis vielleicht manchmal schwer sein, zwischen 
Probanden und Sekundarfallen zu unterscheiden. Man muss ein klar 
definiertes Primirmaterial haben, von dem man ausgeht. Ein Beispiel 
eines solchen bieten Individuen, die sich zur Rekrutenmusterung ein- 
finden oder die ihre Militarzeit abdienen. Entnimmt man einem sol- 
chen Primarmaferial die Merkmalstrager, welche die Ausgangspunkte 
zur Sammlung von Geschwisterkreisen bilden sollen, dann bereitet es 
keine Schwierigkeiten, Probanden von Sekundarfallen zu_ unter- 
scheiden. 

Auch fiir ein solches Material gelten die Grundsatze der Geschwis- 
termethode, wenn auch freilich in etwas modifizierter Form. Wenig- 
stens ein Merkmalstrager muss im Geschwisterkreise vorhanden sein, 
falls dieser in das Material aufgenommen werden soll. Dieses Indivi- 
duum bringt also eine Uberreprisentation mit sich und soll daher bei 
der Bearbeitung eliminiert werden. 

Jede Familie soll so viele Male mitgerechnet werden, als sie 
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Probanden enthalt. Ist b die Zahl der Probanden, a die Zahl der Merk- 
malstrager und p die Zahl der Kinder in jeder Familie, so erhalt man 
die durchschnittliche Wahrscheinlichkeit w des Vorkommens von 
Merkmalstragern in den Familien aus der Formel 


Man kann sagen, dass der Unterschied zwischen der Geschwister- 
methode und der Probandenmethode darin besteht, dass man bei der 
Geschwistermethode simtliche Merkmalstrager als Probanden auffasst, 
wahrend bei der Probandenmethode nur bestimmte Merkmalstrager als 
Probanden gerechnet werden. 

WEINBERGs Geschwistermethode ist in den letzten Jahren einer 
scharfen Kritik von BERWALD (1924), v. BEHR (1927) und BERNSTEIN 
(1929 a, b) ausgesetzt gewesen. Letzterer ist ausserdem fiir eine andere 
Methode eingetreten, die schon frither von APERT (zit. WEINBERG 1926) 
angewendet worden war, um dieselbe Fehlerquelle zu beseitigen, die 
WEINBERG zur Aufstellung seiner Methode veranlasst hatte. 

Der Gedankengang der APERT-BERNSTEINschen Methode ist fol- 
gender. Kennt man die Wahrscheinlichkeit des Auftretens eines Merk- 
malstragers in einer Familie von bestimmter Art, so kann man die 
Gr6ésse des Ausfalls von Familien berechnen, welcher deshalb statt- 
finden muss, weil zufallig kein Merkmalstrager in der Familie dieser 
Art auftritt — wenn man die Zahl der Kinder in den betreffenden 
Familien kennt. Ist die Wahrscheinlichkeit fiir das Vorkommen eines 
Merkmalstragers p und die Wahrscheinlichkeit fiir das Nichtvorhan- 
densein eines Merkmalstrigers gleich q (also p + q=—1), und gibt es 
in Familien dieser Art nur ein Kind so findet sich in p Familien ein 
Merkmalstrager, waihrend q Familien keinen Merkmalstrager auf- 
weisen. Falls in Familien dieser Art zwei Kinder vorhanden sind, so 
sind q’ Familien ohne jeden Merkmalstrager, 2 pq Familien haben je 
einen Merkmalstrager und p? Familien je 2 Merkmalstrager. In all- 
gemeiner Form kann man sagen, dass wenn p die Wahrscheinlichkeit 
des Auftretens eines Merkmalstragers, q die Wahrscheinlichkeit des 
Nichtvorkommens eines Merkmalstragers und s die Zahl der Kinder 
per Ehe bedeutet, die Wahrscheinlichkeit w des Auftretens von Merk- 
malstragern durch folgende Gleichung ausgedriickt wird 
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Die APERT-BERNSTEINsche Methode ist ein Ersatz der Geschwister- 
methode. Ohne dass ich im einzelnen zur Polemik zwischen WEINBERG 
und den obengenannten Verfassern Stellung nehmen will, erlaube ich 
mir darauf hinzuweisen, dass WEINBERGs Methode auf alle Falle den 
Nachteil hat, dass das Material verhaltnismissig unvollstandig aus- 
geniitzt wird, weswegen die sich daraus ergebenden Zahlen verhaltnis- 
miassig unsicher und mit grossen mittleren Fehlern behaftet sind. Die 
wenigen Familien mit vielen Merkmalstragern miissen eine verhaltnis- 
missig grosse Rolle spielen. Die APERT-BERNSTEINSche Methode besitzt 
dagegen den Nachteil, dass man bei den Berechnungen von einer be- 
stimmten aprioristischen Wahrscheinlichkeit ausgehen muss, wogegen 
man bei WEINBERGs Methode die fragliche Wahrscheinlichkeit erhalt, 
ohne im vorhinein eine entsprechende Annahme machen zu brauchen. 
Handelt es sich um klare und einfache mendelsche Vererbung seltener 
Anlagen, so weiss man, dass man bei rezessivem Erbgang und Mono- 
hybriditaét von der Wahrscheinlichkeit */, und bei Dominanz von der 
Wahrscheinlichkeit */, ausgehen kann. Gilt es dagegen kompliziertere 
Formen der Erblichkeit oder ist die Wahrscheinlichkeit fiir das Auf- 
treten des Merkmals gleichzeitig durch Erb- und Milieufaktoren bedingt, 
dann ist es schwer, wenn nicht sogar unmdglich sichere aprioristische 
Ausgangspunkte zur Annahme einer Wahrscheinlichkeit zu erhalten. 
Es scheint mir, als ob beide Methoden gleichzeitig angewendet werden 
kénnten. In einer anderen Arbeit iiber Taubstummheit (noch nicht 
publiziert) hat Verf. versucht, den Vorteil eines derartigen Verfahrens 
zu zeigen. In jener Arbeit habe ich diese beiden Methoden erweitert 
und ihnen eine solche Form gegeben, dass sie angewendet werden 
k6énnen, auch wenn man statistisch ein Material bearbeiten will, das 
zwar nach den Grundsatzen der Geschwistermethode gesammelt wor- 
den ist, bei dem man aber die Forderung aufgestellt hat, dass sich in 
den fiir die Bearbeitung benutzten Geschwisterkreisen mindestens zwei, 
mindestens drei u. s. w. Merkmalstrager finden miissen. 

Da jedoch sowohl WEINBERGs als auch APERT-BERNSTEINS Methode 
unter gewissen Mangeln leiden, hat Verf. auch eine eigene Methode auf- 
gestellt, um den Ausfall von Familien ohne Merkmalstrager, den jene 
Methoden zu korrigieren versuchen, zu eliminieren. 

Mein Gedankengang war dabei folgender. Falls in einer Familie 
eine gewisse Wahrscheinlichkeit besteht, dass ein Merkmalstrager ge- 
boren werden kann, so wird diese Wahrscheinlichkeit nicht dadurch 
geandert, dass ein Merkmalstrager tatsichlich in der Familie geboren 
wird. Diese Wahrscheinlichkeit muss sich véllig unveraindert unter den 
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weiteren Geburten der Familie verwirklichen. Wenn man also bei der 
Sammlung von Material aus einem bestimmten Gebiete und einem be- 
stimmten Zeitraum die Reihenfolge der Geburten in den Familien 
registriert, so kann man die Wahrscheinlichkeit des Vorkommens eines 
Merkmalstragers in denjenigen Familien, in welchen solche auftreten 
kénnen, dadurch erhalten, dass man bei der Bearbeitung den Merk- 
malstrager eliminiert, der zuerst in der Familie aufgetreten ist, sowie 
die Geburten nicht mitzahlt, die in der Familie diesem Merkmalstrager 
vorangegangen sind. Der Prozentsatz von Merkmalstragern unter den 
spiter geborenen Geschwistern gibt direkt die Wahrscheinlichkeit an, 
mit welcher Merkmalstrager in Familien dieser Art auftreten kénnen. 
Daher habe ich vorgeschlagen, dieses Verfahren als die »Spdtere-Ge- 
schwister-Methode» zu _ bezeichnen. 

Man kann den Gedankengang, welcher der Methode zu Grunde 
liegt, vielleicht auf folgende Weise veranschaulichen. Man nehme an, 
man habe eine gréssere Zahl von Wiirfeln, deren Flachen je eine Ziffer 
tragen. Etliche dieser Wiirfel sind von 0 bis 5, die iibrigen aber von 
1 bis 6 numeriert. Man verfiigt iiber keine Moglichkeit, direkt die 
Wiirfel zu untersuchen. Man kennt bloss die beim Werfen gewonnenen 
Resultate und hegt den Verdacht, gewisse Wiirfel kénnten 6 ergeben, 
andere aber nicht. Man will nun wissen, mit welcher Wahrscheinlich- 
keit man eine Sechs erhalten kann, wenn man von Wiirfeln ausgeht, 
die tiberhaupt eine Sechs aufweisen kénnen. Man verfahrt dabei fol- 
gendermassen. Die gesamte Zahl von Wiirfeln wird mehrere Male auf 
den Fussboden geworfen. So bald ein Wiirfel 6 zeigt, markiert man 
ihn und bei den folgenden Wiirfen notiert man besonders die mit den 
markierten Wiirfeln erzielten Ergebnisse. Die weiteren Wiirfe mit den 
markierten Wiirfeln miissen dann einen richtigen Ausdruck fiir die 
Wahrscheinlichkeit geben, mit der man mit derartigen Wiirfeln eine 
Sechs erhalten kann. 

Im Vergleich zur APERT-BERNSTEINschen Methode besitzt diese 
Methode den Vorteil, dass man von keiner aprioristischen Annahme 
ausgehen braucht, weshalb sie in viel weiterem Ausmasse als die 
APERT-BERNSTEINsche angewendet werden kann. Es mag scheinen, als 
ob meine Methode mit einem ahnlichen Nachteil wie die WEINBERGsche 
Geschwistermethode behaftet sei, indem sie namlich das Material nur 
teilweise ausniitze, weil man einen Teil der gesammelten Angaben eli- 
minieren miisse. Dies ist jedoch nicht der Fall. Auch diese Angaben 
kénnen ausgeniitzt werden. 

Wenn man aus den spateren Geburten ersieht, dass die Wahr- 
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scheinlichkeit des Auftretens eines Merkmalstriagers p ist und die Walir- 
scheinlichkeit des Nichtvorkommens eines Merkmalstragers q ist (somit 
p =1—gq), so kann man berechnen, wie viele Kinder in Familien mit 
2, 3, 4 . . . s Kindern vor dem ersten Merkmalstrager geboren worden 
sein miissen. Man kann die berechneten Zahlen mit den empirischen 
vergleichen und auf diese Weise diesen Teil des Materials zur Kontrolle 
des Resultates beniitzen. Wir nehmen an, dass in der Bevélkerung n 
Familien mit je 1 Kinde vorhanden seien, n, Familien mit je 2 Kindern, 
n; Familien mit je 3 Kindern und n, Familien mit s Kindern. Mit Hilfe 
der berechneten Werte von p und q kann man nun laut der Formeln 
folgender Tabelle die theoretischen Werte berechnen und diese mit den 
empirischen vergleichen (Tab. 1). 


TABELLE 1. Formeln der Spdteren-Geschwister-Methode. 








Familien | Familien | Familien | Familien | Anzahl | Familien | 
deren deren deren deren /|der beob-} in denen 
1. Kind | 2. Kind | 3. Kind |s-tes Kind) achteten |kein Kind 
Merk- Merk- Merk- Merk- | Familien Merk- 
malstra- | malstra- | malstra- | malstra- des malstra- 
ger ist | ger ist ger ist ger ist | Materials| ger ist 


Anzahl Familien 
in der Bevélkerung 
mit: 





1 Kind =n,...... n,p _ — — nq 
2 Kinder=n, np N,gp — — ng 
| 3 Kinder =n, Np n,qp n,q*p _ nq’ 


s Kinder =nz...... Nsp n qp Nsq?p | nsqs—|p Ns nsqs | 























Aus den empirischen Werten fiir das erste Kind als Merkmalstrager 
werden die theoretischen Werte fiir n,, mz, 3, . .. U. Ss. W. berechnet 
und mit Hilfe der so erhaltenen Werte berechnet man die Werte der 
letzten Rubrik. Durch Summierung erhalt man dann Mittelwerte. 

Schliesslich kann man aus den empirischen Werten der vorletzten 
Rubrik tiber die Anzahl der Kinder in den betreffenden Familien — N, 
= Einkinderfamilien, N, = Zweikinderfamilien u. s. w. — das Verhalt- 
nis berechnen, das zwischen Einkinder-, Zweikinder-, Dreikinder- 
familien u. s. w. in der Bevélkerung bestehen muss. Dieses Verhiltnis 
muss folgender Gleichung entsprechen: 





Weiss man wie oft Familien dieser Art in der betreffenden Bev6l- 
kerung vorkommen, so kann man durch einen solchen Vergleich noch 
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ausserdem eine Kontrolle erhalten. Falls aber bei diesem letzten Ver- 
gleiche — trotzdem die vorhergehende Rechnung tiberzeugende Resul- 
tate ergeben hat — eine Abweichung konstatiert wird und man ein 
grosses Material zur Verfiigung hat, so beweist ein solcher Unterschied, 
dass die Fruchtbarkeit von Familien, in denen Merkmalstrager vor- 
kommen k6énnen, von derjenigen der Gesamtbevélkerung abweicht. 
Man muss selbstverstandlich darauf achten, dass das Bevélkerungs- 
material und das statistische Vererbungsmaterial, welches man unter- 
sucht, miteinander in bezug auf Zeitraum, Gebiet u. dgl. véllig ver- 
gleichbar sein miissen. Von letzterem Gesichtspunkte aus betrachtet 
hat die Methode auch fiir die Fruchtbarkeitsstatistik Interesse, insofern 
man die Fruchtbarkeit naher analysieren und nicht nur in grober 
quantitativer Beziehung betrachten will. 

Die praktische Anwendung der Methode hat Verfasser in einer 
Arbeit demonstriert, welche die Neigung zu Zwillingsgeburten klarzu- 
stellen versucht. Infolge der Natur des Problemes war, es jedoch in 
diesem Fall nicht von Interesse, an dem Material die Angaben iiber die 
Zahl der Geburten vor der Geburt des ersten Zwillingspaares auszu- 
niitzen. Verfasser hofft, spater Gelegenheit zu erhalten, die praktische 
Anwendung der Methode in bezug auf die friiher Geborenen an anderem 
Material demonstrieren zu kénnen. Gegenwartig kann nur auf oben- 
genannte Arbeit hingewiesen werden (noch nicht publiziert). 

Es ist eine naheliegende Frage, ob die Methode auf Material ange- 
wendet werden kann, das nach denjenigen Prinzipien gesammelt wor- 
den ist, auf welche WEINBERGs Probandenmethode zugeschnitten ist. 
In diesem Fall darf man natiirlich konsequent nur die Geburten be- 
niitzen, die nach den Geburten der Probanden hinzugekommen sind. 
Dabei muss man ausserdem die Familien so wagen, dass eine Familie 
mit 2 Merkmalstragern mit */. gewogen wird, eine Familie mit 3 Merk- 
malstragern mit */; u. s. w. Das Material, das man unter solchen Um- 
standen zur Bearbeitung erhalt, ist jedoch stark reduziert, weshalb die 
Methode in diesem Fall keine solche praktische Bedeutung hat, dass 
ihre Erérterung gegenwartig interessieren kénnte. 

Da aber nach den Grundsatzen der Probandenmethode gesammel- 
tes Material stets das Risiko, aus verschiedenen Griinden nicht repra- 
sentativ zu sein, in sich birgt und daher das nach den Prinzipien der 
Geschwister-Methode gesammelte Material gewisse Vorteile besitzt, 
diirfte dem Verfahren des Verfassers dennoch hinlanglich praktische 
Bedeutung zukommen, um diese Darstellung der Spateren-Geschwister- 
Methode zu rechtfertigen. 


Hereaitas XIV. 
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INZUCHT BEI POLYHYBRIDITAT BEIM 
MENSCHEN 


VON GUNNAR DAHLBERG 
UPPSALA 





‘ie friiheren Arbeiten (DAHLBERG 1929 a und b) habe ich die Wirk- 

ung der Inzucht beim Menschen bei monohybrider Vererbung be- 
handelt und nebenbei die Wirkung der Inzucht bei Polyhybriditat ge- 
streift. In der vorliegenden Arbeit will ich die Bedeutung der Verwandten- 
ehe beim Menschen fiir Eigenschaften naher untersuchen, die durch po- 
lyhybride Anlagen bedingt sind. In den erwahnten Arbeiten wurde her- 
vorgehoben, dass man die Bedeutung der Inzucht vor allem von zwei 
Gesichtspunkten aus betrachten kann, einerseits vom Standpunkt der 
Bevélkerung, indem man fragt, welche Bedeutung eine gewisse In- 
zucht fiir eine Bevélkerung als Ganzes hat, anderseits vom Standpunkt 
des Individuums, indem man fragt, welche Bedeutung eine gewisse In- 
zucht fiir bestimmte Individuen einer Bevélkerung hat. 

Wenn wir nun dazu tbergehen, die Frage nach der Bedeutung 
der Inzucht bei Polyhybriditaét* vom Standpunkt der Merkmalstrager 
aus zu behandeln, so ist es notwendig, zunachst die wahrscheinliche 
Zusammensetzung der Abkémmlinge aus Ehen zu berechnen, in denen 
die Eltern miteinander verwandt sind. Wir beschranken uns im fol- 
genden darauf, Berechnungen fiir Vetternehen ersten Grades anzu- 
stellen, da Ehen zwischen naheren Verwandten in menschlichen Be- 
vélkerungen allzu selten sind, als dass sie gréssere Bedeutung haben 
kénnten, und da Inzuchtehen zwischen entfernteren Verwandten eine 
allzu schwache Wirkung haben, um gréssere Bedeutung zu besitzen. 
Hierzu kommt, dass Inzucht héheren oder niederen Grades als Vettern- 
ehe prinzipiell ebenso wirkt wie letztere, weshalb man durch eine 
Untersuchung iiber Vetternehen ein im grossen und ganzen erschdépfen- 
des Bild der Sachlage gewinnen diirfte. 

Die Frequenz von Merkmalstragern in Ehen zwischen Vettern 


1 In den genannten Arbeiten habe ich angegeben, dass WEINBERG Formeln 
fiir Verwandtenehen bei Polyhybriditét berechnet habe. WEINBERG hat indes spater 
darauf hingewiesen, dass er nur die Wirkung der Monohybriditat behandelt habe, 
so dass ich also seine eventuellen Prioritaétsanspriiche in dieser Beziehung zu weit- 
gehend beriicksichtigt habe. 
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und Basen kann bei monohybrider Rezessivitat (vgl. DAHLBERG 1929 a), 
wenn die Frequenz der Anlage in der Bevélkerung r ist, durch die For- 
mel ausgedriickt werden: 


1 con 
16 (1 + 15r) ( oder r*-+ i6 





Die Zunahme der Frequenz von Merkmalstragern in Ehen zwischen 
Vettern und Basen ist im Vergleich mit Panmixie bei monohybrider 
Rezessivitat: 


Bei polyhybrider Vererbung miissen, wenn es sich um reine 
Rezessivitat handelt, mehrere Paare von rezessiven Anlagen zusammen- 
treffen, wenn ein Merkmalstrager entstehen soll. Die Frequenz von 
Merkmalstragern bei Vetternehen wird deshalb mittelst obiger For- 
mel durch Multiplikation erhalten. Wenn die fraglichen Anlagen die 
Frequenzen 1, fo, Ts, ---- - r, haben, ist darum die Frequenz von 
Merkmalstragern bei Vetternehen: 


‘4 t; (1+ 15r,)-5 16” (1 + 15r,)+5 ie’ 3(1+15r,)--++ +e agra (1 + 15 re). 
Bei Dominanz und monohybrider Vererbung ist die Chance fiir 
einen Merkmalstrager in einer Vetternehe geringer als in einer Ehe 
zwischen nichtverwandten Personen. Da die Abkémmlinge aus einer 
Vetternehe bei Monohybriditét entweder rezessive oder dominante 
Merkmalstrager sind, so erhailt man die Wahrscheinlichkeit fiir domi- 
nante Merkmalstrager mit Hilfe obiger Formel fiir Monohybriditat und 
Rezessivitat aus folgendem Ausdruck, wo d die Frequenz der dominan- 
ten Anlage ist: - 
31 d— 15d? 
16 
Die Anderung der Frequenz von Merkmalstragern in Vetternehen 
ist bei Monohybriditat und Dominanz: 
—d+d 
16 


Der Ausdruck ist negativ fiir positive Werte von d, was bedeutet, 
dass eine Abnahme der Merkmalstragerfrequenz vorliegt. 
Es ist nun von Interesse, wie sich der verinderte Gehalt von Merk- 
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malstragern in Vetternehen zu dem Gehalt von Merkmalstragern ver- 
halt, den man bei Panmixie bei monohybrider Rezessivitat resp. Domi- 
nanz zu erwarten hat. 

Bei monohybrider Rezessivitét ist das Verhaltnis zwischen den 
Frequenzen der Merkmalstrager: 


1+ 15r 
16r 
Aus dem Ausdruck ergibt sich, dass fiir r—1 das Verhaltnis = 1 
ist, d. h. die Zunahme ist fiir gewohnlichere Anlagen verschwindend 
klein. Wenn r abnimmt, steigt der Wert des Ausdruckes, und wenn 
r= 0 ist, so ist der Ausdruck co. Dies bedeutet, dass, wenn eine 
Anlage selten ist, die Frequenz von Merkmalstragern in einer Ver- 
wandtenehe unendlich viel grésser ist als in einer Ehe, die aus einer 
Bevélkerung mit reiner Panmixie herausgegriffen wird. 

Wir stellen nun dieselbe Untersuchung fiir monohybride Dominanz 
an. Das Verhaltnis zwischen der Frequenz von Merkmalstragern unter 
Abkémmlingen aus Vetternehen und der Frequenz von Merkmalstragern 
in einer Ehe, die beliebig aus einer Bevélkerung mit reiner Panmixie 
herausgegriffen wird, ist: 
























31 15d 
32 — 16d 






Fiir d= 1 ist der Ausdruck — 1, was bedeutet, dass die Abnahme, 
wenn es sich um gewohnliche dominante Anlagen handelt, in Vettern- 










Fir d=0 ist der Ausdruck = 7 
was bedeutet, dass, wenn die Anlage sehr selten ist, sich das Verhaltnis 
zwischen der Frequenz von Merkmalstragern in Vetternehen und der 
Frequenz von Merkmalstragern unter den Kindern aus einer Ehe, die 
beliebig aus einer Bevélkerung mit Panmixie herausgegriffen wird, den 
oben genannten Zahlenverhaltnissen nahert. Dieses Resultat ist sehr 
bemerkenswert. Wahrend man bei Rezessivitat fiir seltene Anlagen eine 
unendlich viel gréssere Frequenz von Merkmalstragern unter den Kindern 
aus Vetternehen erhalt als in Ehen zwischen nichtverwandten Perso- 
nen, so bekommt man bei Dominanz zwar einen geringeren Gehalt unter 
den Kindern aus Vetternehen im Vergleich mit Ehen zwischen nicht- 
verwandten Individuen, aber diese Anderung ist bei Dominanz verhilt- 
nismassig unbedeutend. 

Wenn es sich um polyhybride Dominanz handelt, ist entsprechend 





ehen verschwindend klein ist. 
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den Verhaltnissen bei polyhybrider Rezessivitat die Wahrscheinlichkeit 
fiir Merkmalstriger unter den Kindern aus Vetternehen: 


31d, —-15d,? 31d,—15d,* 31d,—15d,> 8d — 15d,” 
16 16 16 16 





wo d,, do, ds, d,, = der Frequenz der betreffenden domimanten 
Anlagen ist. 

Bei Polyhybriditét und Mischung von Dominanz und Rezessivitit 
erhalt man die Frequenz von Merkmalstragern bei Vetternehen durch 
Kombination obiger Formeln. 

Es ist deutlich, dass der Effekt bei Polyhybriditat auf der Frequenz 
der Anlagen beruht, welche das Merkmal bedingen. Monohybriditat 
kann als ein Spezialfall von Polyhybriditat betrachtet werden, wo nur 
eine Anlage weniger gewohnlich ist und die tibrigen Anlagen so gew6hn- 
lich sind, dass sie bei allen Individuen einer Bevélkerung als vorhanden 
angenommen werden k6énnen. 

Die Zunahme der Frequenz von Merkmalstragern unter Abké6mm- 
lingen aus Verwandtenehen, fiir welche obige Formeln ein Ausdruck 
sind, hat nicht nur direktes Interesse vom Vererbungsstandpunkt. Diese 
Zunahme bedingt namlich, dass man bei gewissen Vererbungstypen eine 
andere Frequenz von Verwandtenehen unter den Eltern der Merk- 
malstrager bekommt als die, welche sich durchschnittlich in der Be- 
voélkerung findet. Das Phanemen ist deshalb vom methodischen Ge- 
sichtspunkt aus interessant. Man kann durch eine Untersuchung der 
Verwandtenehenfrequenz unter den Eltern von Merkmalstrigern einen 
Anhaltspunkt dafiir gewinnen, ob ein Merkmal erblich bedingt ist. 

LENz (1919) hat darauf hingewiesen, dass man unter den Eltern 
von Merkmalstragern, die durch monohybride Rezessivitat bedingt sind, 
eine gesteigerte-Frequenz von Verwandtenehen zu erwarten hat. Auch 
hat er Formeln angegeben und zahlenmissige Berechnungen fiir ver- 
schiedene Anlagenfrequenz in der Bevélkerung unter Beriicksichtigung 
der Verwandtenehen, insbesondere der Vetternehen angestellt. 

Wenn wir nun einen Schritt weiter gehen und die Verhaltnisse bei 
Polyhybriditat festzustellen versuchen, so brauchen wir als Ausgangs- 
punkt einen Ausdruck fiir die Frequenz, die man fiir Vetternehen unter 
Eltern von Merkmalstragern bei monohybrider Rezessivitaét zu erwarten 
hat, wenn man von willkiirlicher Frequenz der Vetternehen und willktir- 
licher Genfrequenz in der Bevélkerung ausgeht. Wir bedienen uns hier 
der Modifikation einer Formel, die ich friiher im Anschluss an die von 
LENZ aufgestellt habe, die sich aber auf einen etwas abweichenden 
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Gedankengang griindet. Wir nehmen an, dass eine gewisse rezessive 
Anlage unter den Anlagen, die zu einem bestimmten allelomorphen 
Genpaar gehéren, in einer Bevélkerung die Frequenz r hat. Wenn 
wir im folgenden von Genfrequenz sprechen, so meinen wir gerade 
eine in dieser Weise berechnete Frequenz einer Anlage. Bei verer- 
bungsmathematischen Berechnungen muss man oft von einer solchen 
angenommenen Frequenz ausgehen, und ich schlage vor, den Aus- 
druck Genfrequenz in diesem Sinne zu gebrauchen, um eine kurze 
Bezeichnung fiir diesen Begriff zu bekommen. Wir nehmen weiter an. 
dass Vetternehen in der Bevélkerung, um die es sich handelt, die Fre- 
quenz p haben. Unter solchen Umstanden ist die Frequenz P von 
Vetternehen unter Eltern von Merkmalstragern: 


1 
Sa 
p(1+ 15r) 


Fiir die Ableitung dieser Formel verweise ich auf meine oben 
genannten Arbeiten. Die Formel ist insofern schematisch, als wir von 
anderen Formen von Verwandtenehen als der Vetternehe abgesehen 
haben, wozu wir berechtigt sein diirften, weil diese Formen von Ver- 

yandtenehen, wie oben bemerkt, eine verhaltnismassig unbedeutende 
Rolle spielen und iibrigens prinzipiell eine 4hnliche Erhéhung wie die 
Vetternehen aufweisen miissen. 

Aus der Formel geht hervor, dass die Zunahme der Frequenz von 
Vetternehen unter den Eltern von Merkmalstragern starker ist, wenn 
sich r an 0 annd&hert, d. h. wenn das Merkmal selten ist, sowie dann, 
wenn p sich 0 nahert, d. h. wenn Vetternehen verhdltnismdassig selten 
in der Bevélkerung sind (worauf meines Wissens bisher noch nicht 
hingewiesen worden ist). 

Wir gehen nun zu rezessiver Dihybriditat iiber. Die Merkmals- 
trager haben die Beschaffenheit R, R, R, R., und die Gene, um die es 
sich hier handelt, haben eine Genfrequenz von r, resp. rz. Die Vettern- 
ehen haben wie bisher die Frequenz p. Da wir andere Formen von 
Verwandtenehen als Vetternehen vernachlassigen, so werden in 1—p 
Fallen Merkmalstrager durch Panmixie entstehen. Folglich ist die 
Frequenz von Merkmalstragern, die auf diese Weise entstanden sind, 
(1—p) r*ir?,. In p Fallen dagegen entstehen Merkmalstrager aus Vet- 
ternehen, und mit Hilfe der oben angegebenen Formeln fiir die Fre- 
quenz von Merkmalstragen in Vetternehen bei reiner rezessiver Polyhy- 
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1 
briditat bekommen wir auf diese Weise P 162 "1" (1+ 15r,) (1+ 15r,) 


Merkmalstrager. Mit Hilfe dieser beiden Ausdriicke finden wir dic 
Frequenz P von Merkmalstragern, deren Eltern Vetter und Base sind: 








1 
— 167(1 — p)ry,r, 44 
p(15r, +1) (15r,+ 1) 


Wir nehmen nun an, dass in einer Bevélkerung eine bestimmte 
Frequenz von Merkmalstragern a’ vorliegt, und fragen, was die ver- 
schiedenen Frequenzméglichkeiten der beiden Gene, die eine solche 
Merkmalstragerfrequenz geben k6nnen, fiir die Zunahme der Inzucht 
bedeuten. Um diese Probleme zu lésen, kénnen wir uns darauf be- 
schranken, die ersten und zweiten Differentialgleichung des Nenners im 
ersten Gliede unter dem Bruchstrich zu berechnen. Die Inzuchtfrequenz 
nehmen wir als konstant an und k6énnen also von ihr absehen. Ferner 
ist r, f2—=a. Unter solchen Umstanden setzen wir 


y =(15r, + 1) (157, + 1) = 225r,r, + 15r, + 15r, + 1, 


2p 2 2 - = 
aber r,*r,* = a* ..r, = — 


o y = 225a+ 15+ 15r, +1 


und fice es 
Ty 
a 30a 
2 


Aus diesen Gleichungen geht hervor, dass das Minimum fiir y bei 
r,=Va liegt. Aber r, r2==a. Deshalb ist dann auch r,; = Va. Bei 
einem Minimum fir y ist indes auch P ein Minimum. 

Wir bekommen also die kleinste Inzuchtzunahme unter Eltern 
von Merkmalstragern bei dihybrider rezessiver Vererbung, wenn die 
beiden Gene, die das Merkmal bedingen, gleich haufig sind. Wenn 
das eine seltener und das andere also entsprechend haufiger ist, so 
erhalten wir eine gréssere Inzuchtfrequenz, und die Zunahme wachst, 
bis das haufige Gen die Frequenz 1 hat, d. h. bei allen Individuen 
der Bevélkerung vorhanden ist, in welchem Falle es sich tatsachlich um 
monohybride Rezessivitat handelt. 

Analog dem Gesagten kann man behaupten, dass bei trihybrider 
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Rezessivitat die FrequenzerhGhung einen noch geringeren Grad hat als 
bei dihybrider Rezessivitét. Es diirfte unndétig sein, die Darstellung 
mit einer mathematischen Behandlung dieses Problems zu _belasten. 
Dihybriditaét kann tibrigens mathematisch als ein Spezialfall von Tri- 
hybriditat betrachtet werden, wo eine der Anlagen so haufig ist, dass 
sie praktisch bei allen Individuen der Bevélkerung vorliegt. 

Als allgemeiner Satz gilt, dass, wenn wir von einer gewissen Fre- 
quenz von Merkmalstragern in einer Bevélkerung ausgehen, die Zu- 
nahme der Inzucht am groéssten bei monohybrider Rezessivitat, geringer 
bei dihybrider Rezessivitat und noch geringer bei héheren Graden von 
polyhybrider Rezessivitaét ist. Auch bei einer geringen Frequenz von 
Merkmalstragern ist es ja ausserdem klar, dass, wenn es sich um eine 
grosse Anzahl Gene, die das Merkmal bedingen, handelt, diese Gene 
verhaltnismassig gew6hnliche Erscheinungen sein miissen. Man kann 
die Sache so ausdriicken, dass die Inzuchtsteigerung auf der Seltenheit 
des oder der Gene beruht, die das Merkmal bei Rezessivitaét bedingen, 
und dass der héchste Grad von Seltenheit bei einer gewissen Frequenz 
von Merkmalstragern durch Monohybriditat erreicht wird. 

Entsprechend gilt fiir die Zunahme der Frequenz von Merkmals- 
tragern in Vetternehen im Vergleich mit anderen Ehen, dass bei einer 
gewissen Frequenz von Merkmalstragern die Erhéhung am starksten 
bei rezessiver Monohybriditét und schwacher bei Polyhybriditat ist. 

Wir haben nun noch die Verhaltnisse bei Dominanz zu unter- 
suchen. Prinzipiell liegt die Sache ja so, dass bei Monohybriditat die 
dominanten Merkmalstrager den Teil einer Bevélkerung darstellen, 
der tibrigbleibt, nachdem die rezessiven Merkmalstrager abgezogen sind. 
In der Regel wird man sich deshalb nach den Verhiltnissen fiir die 
rezessiven Merkmalstrager ein Bild von den Verhaltnissen fiir die 
dominanten Merkmalstrager machen kénnen. Es ist ja ohne weiteres 
klar, dass, wenn in Verwandtenehen die Frequenz der rezessiven Merk- 
malstrager erhéht ist, die Frequenz der dominanten Merkmalstrager im 
Vergleich mit der tibrigen Bev6lkerung vermindert sein muss. Hierbei 
muss man sich indes daran erinnern, dass, wenn die rezessive Anlage 
selten ist, die entsprechende dominante Anlage haufig ist und umge- 
kehrt. 

Wir nehmen an, dass eine gewisse dominante Anlage die Genfre- 
quenz d hat und dass die Frequenz von Vetternehen in der betreffenden 
Bevoélkerung gleich p ist. Alsdann ist die Frequenz P von Vetternehen 
unter Eltern von Merkmalstragern: 
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1 
16 i-—p) G—H 
— p (31 — 15d) 


P 





+1 


Ist d= 1, so ist der Ausdruck = p, d. h. wenn das Merkmal ge- 
wohnlich ist, bekommen wir praktisch dieselbe Frequenz von Vettern- 
ehen unter den Eltern der Merkmalstrager, wie wir sie durchschniti- 
lich in der Bevélkerung haben. Ist d= 0, so lautet der Ausdruck: 


Welchen Wert dieser Ausdruck erhalt, beruht offenbar daraut, 
welchen Wert p hat. Da es indes besonders von Interesse ist, die Zu- 
nahme der Verwandtenehen bei Eltern von Merkmalstragern im Verhalt- 
nis zur Verwandtenehenfrequenz in der Bevélkerung zu betrachten, so 
setzen wir obigen Ausdruck in Beziehung zu p. Er lautet dann: 


a 
32 — p 


Wenn p sich 1 nahert, d. h. wenn praktisch alle Ehen in der Be- 
vélkerung Vetternehen sind, so nahert sich der Ausdruck dem Werte 1. 
Wir bekommen mit anderen Worten ungefahr denselben Gehalt von 
Vetternehen unter den Eltern seltener Merkmalstrager wie in der Be- 
volkerung, wenn sich die Frequenz der Vetternehen 100 % nahert. 
Wenii sich dagegen p an 0 annahert, so nahert sich der Wert des Aus- 
drucks 0,969. Dies bedeutet, dass, wenn die Inzuchtfrequenz ausser- 
ordentlich gering ist und Merkmalstrager selten sind, wir unter den 
Eltern von Merkmalstragern 96,9 % der Prozentzahl fiir Vetternehen 
in der Bevélkerung bekommen. Wir erhalten mit anderen Worten 
maximal eine Verminderung der Inzuchtfrequenz von 3,1 % der Fre- 
quenz in der Bevélkerung. Die Sache liegt also so: Je geringer dic 
Inzuchtfrequenz ist, einen um so starkeren Ausschlag bekommen wir 
in Form einer herabgesetzten Inzuchtfrequenz unter Eltern von Merk- 
malstragern, aber der Ausschlag ist auch in extremen Fallen relativ 
schwach. Es ist nun vor allem von Interesse, wie stark der Ausschlag 
bei einer Vetternehenfrequenz ist, wie sie normaliter in menschlichen 
Populationen besteht. In grésseren Populationen liegt die Vetternehen- 
frequenz im allgemeinen zwischen 1 % und 0,5 %. Ist p= 0,01 (= 1 %). 
so erhalten wir eine Inzuchtfrequenz unter Eltern von Merkmalstragern, 
die 0,77 % ausmacht. Betragt die Vetternehenfrequenz 0,5 %, so be- 
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kommen wir unter den Eltern der Merkmalstriger eine Vetternehen- 
frequenz von 04s %. Voraussetzung ist natiirlich nach wie vor, dass 
es sich um ein dusserst seltenes Merkmal handelt, in welchem Falle der 
Ausschlag maximal stark ist. Damit haben wir bewiesen, dass man 
bei Monohybriditaét und Dominanz in menschlichen Populationen kaum 
eine statistisch besonders auffallende Veranderung der Vetternehenfre- 
quenz unter Eltern von Merkmalstragern zu erwarten Anlass hat. An 
und fiir sich ist dies indes nicht von sonderlich grossem Interesse, weil 
der monohybride dominante Erbgang so charakteristische Ziige auf- 
weist, dass man ihn, wenn das Material gross genug ist, verhaltnismassig 
leicht erkennt, ohne die Inzuchtfrequenz benutzen zu brauchen. 

Von grésserem Interesse ist die Bedeutung der Inzucht bei poly- 
hybrider Vererbung und Dominanz. In einem solchen Fall kann man 
den Erbgang nicht ebenso direkt erkennen wie bei monohybrider Domi- 
nanz. Wéahrend es bei monohybrider Dominanz nicht vorkommt, dass 
das Merkmal eine Generation iiberspringt, kann dies dagegen bei poly- 
hybrider Dominanz geschehen, und der Erbgang kann mehr oder 
minder an rezessive Polyhybriditaét erinnern. Es fragt sich dann, ob 
man die Inzuchtfrequenz benutzen kann, um die Vererbung zu erken- 
nen. Es ist ohne weiteres klar, dass man bei Rezessivitéit eine héhere 
Frequenz von Vetternehen unter den Eltern der Merkmalstriger zu 
erwarten hat, als man sie in der Gesamtbevélkerung findet. Wir haben 
ferner gezeigt, dass die Inzuchtwirkung fiir eine gewisse Frequenz von 
Merkmalstragern bei rezessiver Polyhybriditaét schwacher ist als bei 
rezessiver Monohybriditat. Die Frage ist nun: Welche Inzuchtfrequenz 
hat man bei polyhybrider Dominanz unter den Eltern der Merkmals- 
trager zu erwarten? 

Wenn bei Dihybriditat die dominante Anlage die Frequenz d, resp. 
d, hat, so findet man analog den Verhaltnissen bei dihybrider Rezessi- 
vitat, dass die Frequenz P von Vetternehen unter den Eltern von Merk- 
malstragern durch folgende Gleichung bestimmt wird: 


1 
~1—p (2—d,) (@—d,)-16 
p  (31—165d,) (31—15d,) 


P 


+1 








Der Ausdruck hat sein Minimum, wenn d, — 0 und d, — 0 ist d. h. 
wir bekommen die starkste Senkung der Vetternehenfrequenz unter den 
Eltern von Merkmalstragern, wenn das Merkmal dusserst selten ist. 
Der Ausdruck nahert sich dann folgendem Grenzwert: 
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Welchen Wert dieser Ausdruck erhalt, beruht auf p. Es ist indes 
von besonderem Interesse, die Verminderung der Vetternehenfrequenz 
im Verhaltnis zur allgemeinen Frequenz der Vetternehen in der Be- 
volkerung zu betrachten. Wir setzen deshalb obigen Ausdruck in Be- 
ziehung zu p und erhalten, 


a 31 
~ 32?— 63p 


Wenn p sich 0 nahert, so bekommen wir die maximale Abweichung. 
Die Wahrscheinlichkeit fiir Vetternehen unter den Eltern von Merk- 
malstragern nahert sich dann at: 

Wir haben friiher gefunden, dass der Grenzwert fiir die Vermin- 
derung der Vetternehenfrequenz bei monohybrider Dominanz “a ist. 


Wir bekommen also bei dihybrider Dominanz einen héheren Grenz- 
wert fiir die Abnahme der Inzucht. Bei monohybrider Dominanz er- 
halten wir in extremen Fallen eine Verminderung der Vetternehenfre- 
quenz um 3,1 % der Frequenz in der Bevélkerung. Bei dihybrider 
Dominanz betragt in extremen Fallen die Verminderung 5,2 % der 
Inzuchtfrequenz in der Bevélkerung. Diese Zahlen geben indes ein 
libertriebenes Bild von dem Sachverhalt, vor allem weil die Inzucht- 
frequenz in menschlichen Bevélkerungen nicht unerheblich tiber 0 liegt 
und weil, abgesehen von Merkmalen, die wegen ihrer Seltenheit wesent- 
lich ein Kuriositatsinteresse haben, auch die Anlagenfrequenz fiir die 
Merkmale, die man untersuchen will, betrachtlich tiber 0 liegt. Man 
diirfte deshalb in der Praxis bei dihybrider Dominanz nur ausnahms- 
weise, in extremen Fallen, eine merkliche Abweichung von der all- 
gemeinen Vetternehenfrequenz in der Bevélkerung bei Eltern von Merk- 
malstragern finden. Dieselbe Erwagung kann man fiir Polyhybriditat 
héheren Grades anstellen, wo es sich um Dominanz und eine relativ 
geringe Anzahl Faktoren handelt. Allgemein kann man sagen, dass 
der Grenzwert fiir die Abnahme der Vetternehenfrequenz unter den EI- 


31 n 
tern von Merkmalstragern bei (53) liegt, wo n die Anzahl seltener 


polyhybrider Anlagen ist, die das Merkmal bedingen. Man muss indes 
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auch bedenken, dass, wenn ein gewisses Merkmal selten ist, aber durch 
eine gréssere Anzahl polyhybrider dominanter Anlagen bedingt ist, 
mehrere dieser Anlagen verhaltnismassig gewOhnlich in der Bevélkerung 
sein mtissen. Man kommt jedenfalls bei gewisser Merkmalstrager- 
frequenz nicht auf denselben Grad von Seltenheit fiir eine bestimmte 
Anlage herab wie bei monohybrider Dominanz. Man nahert sich dem 
Grenzwert nicht in gleich hohem Grade, wie man es tun wiirde, wenn 
Monohybriditat vorlage. Da indes der Grenzwert von solcher Art ist. 
dass die Verschiebung der Vetternehenfrequenz unter Eltern von Merk- 
malstragern nur in extremen Fallen und bei hochgradiger Polyhybridi- 
tit praktische Bedeutung erlangen kann, so verzichten wir darauf, das 
Verhaltnis zwischen den Verschiebungen bei gewisser Merkmalstrager- 
frequenz bei Monohybriditaét und bei Polyhybriditat fiir Genfrequenzen 
zu unterzuchen, die erheblich tiber 0 liegen. 

Wahrend man also bei Rezessivitaét eine mehr oder minder starke 
Zunahme der Vetternehenfrequenz unter den Eltern von Merkmals- 
trigern zu erwarten hat, muss man bei Dominanz ungefahr normale 
Vetternehenfrequenz erwarten und wird nur in Ausnahmefallen eine 
geringere Abnahme der Vetternehenfrequenz unter den Eltern von Merk- 
malstragern finden. 

In einer friiheren Arbeit (DAHLBERG 1929) habe ich hervorgehoben. 
dass man bei polyhybrider Dominanz und Rezessivitat eine gesteigerte 
Frequenz von Verwandtenehen unter den Eltern von Merkmalstragern 
zu erwarten hat’. Dies diirfte insofern als richtig gelten, als die Wirkung 
des oder der rezessiven Faktoren verhaltnismassig viel starker ist als 
die Wirkung des oder der dominanten. Wenn ein Merkmal beispiels- 
weise durch mehrere dominante und einen rezessiven Faktor bedingt 
ist, die alle zusammentreffen miissen, damit das Merkmal auftritt, so 
diirfte man wegen der verhaltnismassig grossen Bedeutung des rezessi- 
ven Faktors im allgemeinen eine gesteigerte Inzuchtfrequenz zu erwar- 
ten haben. Das endgiiltige Ergebnis hangt natiirlich von der Frequenz 
der betreffenden Faktoren ab. Da man indes, was den Menschen be- 
trifft, gegenwartig kaum daran denken kann, bestimmte Zahlenangaben 
iiber die Genfrequenz bei Vererbungstypen dieser Art zu _ erhalten, 
diirften eingehendere theoretische Berechnungen nicht von grésserem 
Interesse sein. Kann man fiir gewisse Merkmalstrager nachweisen, 


1 Lenz hat mir privatim Zweifel ausgesprochen, dass man bei Polyhybriditat 
immer gesteigerte Inzuchtfrequenz bei den Eltern von Merkmalstragern finden wird. 
Diese Anregung, fiir die ich LENZ meinen Dank aussprechen méchte, war der un- 
mittelbare Anlass fiir die 'vorliegende Arbeit. 
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dass polyhybride dominante Faktoren eine Rolle spielen, und gelingt es 
gleichzeitig, eine Zunahme der Inzuchtfrequenz bei den Eltern von 
Merkmalstragern zu konstatieren, so diirfte dies als ein Beweis datiir 
angesehen werden kénnen, dass der Vererbungstypus durch eine Mi- 
schung dominanter und rezessiver Faktoren bedingt ist, ohne dass m:n 
deshalb erwarten darf, zu bestimmten Schlussfolgerungen iiber die Fre- 
quenz der Gene zu gelangen, die hierbei eine Rolle spielen. Ausgehend 
von diesem Gedankengang, habe ich in einer anderen Arbeit zu zeigen 
versucht, dass Taubstummheit durch eine Mischung dominanter und 
rezessiver Faktoren bedingt ist. 

Ist es nun ausgeschlossen, dass man bei reiner Dominanz, bei- 
spielsweise dihybrider Dominanz, gesteigerte Inzuchtfrequenz bei den 
Eltern von Merkmalstragern erhalten kann? Von einem Gesichtspunkt 
aus kann man sich vielleicht eine solche Méglichkeit denken. Angenom- 
men, es handelt sich um ein Merkmal, das durch zwei dihybride do- 
minante Gene bedingt ist, die durch Mutation entstehen. Wenn dic 
Gene als Mutationen unabhangig voneinander entstehen, so haben wir 
keine nennenswert veranderte Inzuchtfrequenz bei den Eltern von Merk- 
malstragern zu erwarten. Wenn dagegen die Gene in ihrem Auftreten 
korreliert sind, so dass sie die Neigung haben, in gewissen Familien auf- 
zutreten, so ist es denkbar, dass dies eine etwas gesteigerte Inzuchtfre- 
quenz unter den Eltern von Merkmalstragern zur Folge hat. Indes 
wissen wir noch allzu wenig tiber den Mechanismus der Mutationen 
und die Neigung zu solchen, weshalb dies nur eine theoretische Méglich- 
keit ist, auf die der Vollstandigkeit halber hingewiesen werden sollte. 
In einer friiheren Arbeit (DAHLBERG 1929) habe ich hervorgehoben, 
dass man erhéhte Inzuchtfrequenz bei dihybrider Dominanz erwarten 
kann, wenn es sich um sehr seltene Merkmale handelt, was sich 
von dem oben angedeuteten Gedankengang aus verteidigen lasst, was 
aber keineswegs bedeutet, dass man unter allen Umstanden eine solche 
Erhéhung erwarten darf. 

Zusammenfassend kann man sagen, dass die Frequenz von Merk- 
malstragern unter den Kindern aus Verwandtenehen fiir Merkmale er- 
hodht ist, die durch rezessive Gene bedingt sind, und zwar am starksten 
bei Monohybriditat, schwacher bei Polyhybriditaét. Dagegen ist die 
Frequenz von Merkmalstragern unter den Kindern aus Verwandtenehen 
bei Dominanz niedriger als in Ehen, die beliebig aus einer Bevélkerung 
mit reiner Panmixie herausgegriffen werden. Diese Senkung ist sowohl 
bei Monohybriditat und Dominanz wie bei Polyhybriditaét und Domi- 
nanz in der Regel allzu klein, um statistisch nachweisbar zu sein. Die 
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Inzuchtverschiebung ist sowohl bei Rezessivitat wie bei Dominanz 
stirker, je geringer die Genfrequenz und je geringer die Inzuchtfre- 
quenz ist. 

Betrachtet man die Sache von Standpunkt der Merkmalstrager, 
so hat man bei Rezessivitat eine gesteigerte Inzuchtfrequenz unter Eltern 
von Merkmalstragern zu erwarten. Diese Zunahme ist bei Monohybri- 
ditat starker als bei Polyhybriditaét und ausserdem durch die Genfre- 
quenz bedingt, so dass sie fiir seltenere Merkmale starker ist als fiir 
gewohnlichere, und starker, wenn die Inzuchtfrequenz in der Bevélke- 
rung klein, als wenn sie gross ist. Bei Dominanz hat man als Regel eine 
Abnahme der Inzuchtfrequenz unter Eltern von Merkmalstragern zu 
erwarten. Die Senkung ist sehr klein und diirfte nur ausnahmsweise 
statistisch feststellbar sein. Auch bei Polyhybriditat gilt derselbe Satz. 
Die Verminderung der Inzuchtfrequenz ist allzu gering, als dass sie in 
gewohnlichen Fallen eine Rolle spielen kénnte. Sie ist iibrigens um so 
starker, je‘geringer die Genfrequenz und je geringer die Inzuchtfrequenz 
in der Bevéikerung ist. 

Mit Hinblick auf die grosse Bedeutung, die der Nachweis einer 
erhéhten Inzuchtfrequenz unter Eltern von Merkmalstragern fiir die 
Feststellung eines monohybriden oder polyhybriden rezessiven Verer- 
bungstypus hat, ist es wiinschenswert, dass man in Krankenjournalen 
und Kasuistiken tiber Krankheitsfalle allgemeiner Angaben dariiber 
macht, ob und wie die Eltern miteinander verwandt waren. Zur Zeit 
legt man das Hauptgewicht auf friihere Krankheitsfalle derselben Art 
bei den Vorfahren des Kranken. Findet sich kein solcher Fall, so meint 
man, dass keine positiven Anhaltspunkte fiir die Annahme von Verer- 
bung vorliegen. Man muss indes bedenken, dass bei allen anderen 
Vererbungstypen ausser monohybrider Dominanz_ verhaltnismassig 
geringe Aussicht besteht, dass die Eltern oder andere Vorfahren der 
Merkmalstrager das Merkmal besitzen, falls dasselbe selten ist. Die 
Aussicht fiir ein solches friiheres Auftreten ist, wenn Panmixie in einer 
grésseren Bevélkerung vorliegt, sehr gering. Nur wenn extreme Inzucht 
in friiheren Generationen besteht, was im allgemeinen dasselbe bedeutet, 
wie dass es sich um ein verhiltnismassig kleines Isolat der Bevélkerung 
handelt, hat man vereinzelte Merkmalstrager in friiheren Generationen 
zu erwarten. Das Fehlen von Krankheitsfallen unter den Vorfahren 
spricht also nicht gegen Vererbung. Dagegen spricht Verwandtschait 
zwischen den Eltern fiir Vererbung. Um zu sicheren Schlussfolgerungen 
zu gelangen, muss mar natiirlich Zusammenstellungen tiber eine grés- 
sere Anzahl Falle machen, welche zeigen, dass es sich um eine all- 
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gemeine Erscheinung handelt, so dass man mit Sicherheit die Még- 
lichkeit ausschliessen kann, dass die Verwandtenehen der Eltern au! 
Zufall beruhen. Natiirlich muss man angeben, welche Grade von 
Verwandtenehen man findet. Von besonderem Interesse sind Vetternehen 
ersten Grades sowie Ehen zwischen Geschwistern der Eltern einerseits 
und Kindern von Elterngeschwistern andererseits, da iiber die allge- 
meine Frequenz dieser Ehen in den amtlichen Statistiken gewisser Lin- 
der Aufzeichnungen gemacht werden. Dagegen kann man aus dem 
Vorhandensein einer erhéhten Inzuchtfrequenz unter den Eltern von 
Merkmalstragern keinen sicheren Schluss ziehen, dass rezessive Mono- 
hybriditat vorliegt. Es kann sich ebensogut um polyhybride Rezessivi- 
tat handeln, und es kann auch sein, dass das Merkmal durch eine 
Mischung rezessiver und dominanter Gene bedingt ist. 
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PARALLELISM OF CHROMOSOME RING 
FORMATION, STERILITY AND LINKAGE 
IN PISUM 


BY C. HAMMARLUND AND ARTUR HAKANSSON 
SVALOF AND LUND 





()* of the authors (HAMMARLUND 1923, 1927—28 and 1929) has 
shown that certain crosses A Gp X a gp have given free combi- 
nation of the two pairs of genes, in other crosses, however, the same 
genes have been closely linked in F,. The strain giving linkage is 
called the K-line and the other the F-line. 1926 these two lines were 
crossed, F X K. Numerous F,-plants, all with purple flowers and 
green pods, were sown in 1928. The one author (HAKANSSON 1929) 
investigating cytologically some of these F,-plants.stated that one plant 
had a normal chromosome pairing at the reduction division (7 gemini) 
while in another plant 4 chromosomes were united forming a ring or 
a chain. Both authors (HAMMARLUND 1929, HAKANSSON 1929) have 
earlier separately discussed the eventual connection between the chro- 
mosome ring and the linkage phenomenon. 

A great number of F,.-plants from the cross progeny mentioned 
were crossed to the double recessive, a gp.. HAKANSSON has fixed buds 
from about 70 F,-plants of this cross; all plants were labelled. The 
chromosome arrangement of 45 plants could be demonstrated; some 
of them had a ring, others normal chromosome pairing. 19 plants had 
always 7 free gemini, 26 had 5 gemini and a ring or a chain consisting 
of 4 chromosomes. The progenies of these labelled and cytologically 
investigated plants were sown this year and have now been examined 
as to their different linkage conditions. The results have made it 
obvious that there is a complete accordance between the cytological 
and the genetical circumstances in the way that all the 26 »ring plants» 
show linkage but the 19 cytologically normal plants show free segrega- 
tion. We therefore think to have demonstrated full parallelism of the 
ring and the linkage phenomena. 

In the >ring plants» were found different types of chromosome 
distribution within the ring or chain. Very often the chromosomes 
were arranged in a zig-zag so that in the anaphase adjacent chromo- 
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somes went to different poles. In other types of distribution two 
adjacent chromosomes could go to the same pole, or the two termina! 
chromosomes in a chain went to one pole and the two middle chromo- 
somes to the other. 

At the same time as the F.-generations now are counted investiga- 
tions of the sterility conditions of the material are made. It can already 
now be stated that in all so far investigated cases all F,-plants from 
crosses, K-line X double recessive, have shown partial sterility of the - 
pollen grains; F,-plants of the cross, F-line X double recessive, have 
always had perfectly good pollen. Thus, the results so far obtained 
also in this case seem to indicate full parallelism of ring formation, 
partial sterility, and linkage. In further papers will be discussed if 
BELLINGS hypothesis of segmental interchange between non-homo- 
logous chromosomes can explain all genetical conditions. More detailed 
accounts of the investigations concerning the genetics and the sterility 
in this material will be given by HAMMARLUND, detailed reports on the 
cytology by HAKANSSON. 


Sval6f and Lund, July 7th, 1930. 
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THE SELECTIVE EFFECT OF CLIMATE 
UPON THE PLANT SPECIES 


BY GOTE TURESSON 
WEIBULLSHOLM, LANDSKRONA 





| Be the purpose of further analysing the relation between the 
plant and the habitat the experiments previously reported on 
(TURESSON 1922 and 1925) have been continued and much enlarged. 
When an attempt is made to correlate types of plants with types 
of climates the obstacles to such an investigation are obviously 
greater than in the case of analyses of correlations between plant types 
and environments of edaphic nature. Climatic regions mostly merge 
into each other without abrupt transitions, and the number of biotypes 
within a species which extend through regions of different climate is 
very great. Collections have therefore to be made at various geogra- 
phical points within the distribution area of the species, and the cui- 
tivated material grown under controlled conditions has to include a 
representative number of individuals from each source. Moreover, as 
the possibility to correlate a certain type of plant with a certain type 
of climate would greatly increase if different species were found to 
possess similar types in the same type of climate, a number of species 
must also be included in the experiments. In the present study, which 
aims at an extension of the work already published on ecotypes mainly 
differentiated by edaphic and orographic factors, the number of species 
analysed amounts to 31. Although the cultivated material of these 
species is still too scarce to make an exhaustive treatment of their 
ecotypes possible, yet sufficient evidence has been procured to de- 
monstrate the relation between different types of climates and plant 
types. 

Work of this kind necessitates not only much travelling but also 
considerable space for the culture experiments, as well as much care 
and labour in maintaining and utilizing the material. Thanks to abun- 
dant encouragement from many sources, the carrying out of the work 
has been made possible. The transplants, as well as a number of 
seedling generations, have been grown in my experimental garden at 
Akarp, largely kept up by the generous efforts of Professor H. NILs- 
SON-FHLE. A considerable space for the growing of seedling genera- 
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tions has also been kindly provided by the Weibullsholm Plant 
Breeding Station. The sowing and the raising of the seedlings have 
chiefly been done in the Botanical Garden in Lund. 1 wish to express 
my sincere thanks to the Director of the Garden, Professor TH. C. i. 
Fries. Thanks are also due to Mr. N. HAGMAN for much assistance, 
and to Mr. G. NILSSON for his invaluable attendance in connection with 
the sowings. Group isolations, as well as the raising of seedling ge- 
nerations, have also been carried out in my home garden in Malmo. 
and I am greatly indebted to my father, who supervised this part of 
the work. 

The maintenance of the transplant material collected in the Akarp 
garden and the continuation of the work on that material has been 
greatly furthered by pecuniary support from the Royal Physiographical 
Society in Lund, Ladngmanska kulturfonden, Lennanderska fonden, 
Lars Hiertas minnesfond, and from Hierta-Retzius stiftelsen. I am 
also indebted to the trustees of these foundations for financial help 
in connection with necessary collecting travels during the last five 
years. My journey in Russia and Siberia in 1927, which supplies a 
part of the material discussed in this paper, also benefited by a State 
grant (Statens stérre resestipendium). I wish gratefully to acknowledge 
my indebtedness also to Mr. AXEL ANDERSSON, Lund, and Mr. C. M. 
BERGGREN and Mr. L. W. MALMQuISsT of Malm6é, whose unselfish 
support and interest in my Siberian journey greatly facilitated the 
carrying out of the program. 

In the collection of the data I have received much valuable help 
from my wife. Thanks are also due to Miss INGA PALM, Laboratory 
Assistant at Weibullsholm, to Mr. K. I. E. GRANHALL, Fil. kand., and 
to Mr. E. ABerG, Fil. stud., for careful and accurate assistance in 
the work. 


I. MATERIAL AND METHODS. 


The purpose of this investigation has been to obtain, from the 
greatest possible number of species, a statistically sufficient body of 
data concerning characters subject to the selective influence of climate. 
It has then proved necessary to concentrate on a few characters, easily 
measurable and of ecological significance. Plant height and earliness 
have been found to be most practicable in these respects. These two 
characters are easily measured. The ecological significance of earliness 
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is quite obvious, and the height may be used as an expression of the 
total vegetative growth before fructification. 

The transplants used in the experiments have all been grown in 
the Akarp garden as spaced single individuals, the distance between 
the plants in the row and the distance between the rows being the same 
in all the different series of a species (usually 40 < 50 cm.). From 
the time of planting they all received the same treatment. The experi- 
. mental fields have been dug twice a year, in spring and in autumn, and 
no animal manure has been used. The method of collecting has 
already been described in my paper of 1922, and only a few words in 
regard to the Siberian material need be added. The material collected 
in the Altai was transported on a raft down the Bija river to Biisk, a 
small town on the outskirts of the Altai, where it was planted in 2 
hired garden and allowed to grow for two weeks. It was then dug up 
and packed in boxes for transport to Omsk, where new collections 
were made during the course of a month. During this time the Altai 
material, as well as the steppe material from the vicinity of Omsk, 
were kept in culture in a garden kindly provided by Mr. G. KREIPKE, 
Director of the Danish Telegraph Company at Omsk. By rushing the 
journey home most of the material arrived in a tolerably good condi- 
tion. It was kept in cold-frames in the Botanical Garden in Lund 
during the winter and was then planted out in Akarp the following 
spring. The difficulties met with in transporting living material for 
such long distances and, not the least, the high railroad freight-rates 
in Russia, made seed collection more profitable. Thus most of the 
Russian and Siberian series discussed in this paper have been raised 
from seed material. 

In order to obtain the seedling generations 2—5 plants from a 
transplant series have been group isolated, i. e. they have been planted 
together in a place where spontaneous crossings with other individuals 
have been excluded. To avoid unintentional selection of mother plants 
usually the first plants in each row have been used. Only in the case 
of series Nos. 67, 47, 29, and 27 of Spirea ulmaria inflorescences of two 
neighbouring plants in the rows have been bagged together. 

The measurements were made in 1929, supplemented in the case 
of some spring plants with observations also from 1930. The series 
to be compared with one another were of course all grown in the same 
field under as uniform conditions as possible. The height, measured 
to the centimeter, refer to the tallest stem of the plants while flowe- 
ring. The height measurements of Armeria, Bellis, Plantago and Ane- 
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mone are those of the combined peduncle and inflorescence or flower 
respectively. In Primula and in Fragaria, again, the height measurc- 
ments are those of the combined petiole and blade or leaflet respectively. 
The data on earliness for the different series of one species have :!| 
been collected the same day. A 11-graded scale has been used, where 
+0 indicates the very first beginning of the flowering of an indivi- 
dual, +1 sparse, + 2 ample, + 3 abundant flowering, + 4 fading, 
-+ 5 very much faded, while on the negative side — 1 indicates large 
and swelling buds, — 2 buds of less size, — 3 small buds, — 4 unnoti- 
ceable buds, and —5 no buds. The number of individuals measured 
and graded in each seedling generation has usually been limited to 20 
in order to save space and time. That this number has been sufficient 
to obtain differences of statistical significance will at once be seen 
from the tables. 

The table records contain for each series the field number, the 
number of individuals observed (n), and, further, the mean (M), stan- 
dard deviation (6), and standard error of the mean (m) of plant 
height and earliness. The differences (D) between the series together 
with their quotients (D/m) have been placed directly below the tables 
when the number of series compared is small. When a larger number 
of series are compared the differences, together with their statistical 
constants, are tabulated separately. 


II. RESULTS OF THE CULTIVATIONS. 


The species investigated have been arranged in alphabetical order. 
It has been thought wise, however, to collect the spring plants at the 
end of the chapter, as this group of plants behaves differently from 
the rest. 


ACHILLEA MILLEFOLIUM L. 


Transplant series of this species, collected in different climatic 
regions, vary greatly from one another, not only in regard to charac- 
teristics of the leaves and the flowers but also in regard to height and 
earliness. Some series from Siberia attain a medium height of 1 m. 
or more, while certain Scandinavian series, grown side by side, never 
surpass half a metre in size. Two seedling generations from Siberia 
have been grown, the first one raised from seeds collected in the rich, 
herbaceous steppe in the vicinity of Omsk, the second one from seed 
material collected in the dry, sandy grounds at Biisk on the outskirts 
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of the Altai. The species occurs abundantly in both places and has 
usually pink or decidedly red flowers, which is also found to be the 
dominating flower colour in the progenies raised. The data on the 
plant height are put together in the table below, which also includes a 














Fig. 1. Achillea millefolium. From seedling generations raised from Stehag 
(on the right) and from Omsk (on the left). Photo 9. 8, 1929. — The stick in this 
and following photos measures 30 cm. in length. 





Field no. Source M 
| 





118,4 
88,1 


: 30,3 + 2,78; D/m = 10,9 
: 63,2 + 1,88; D/m == 33,6 
: 32,9 + 2,74; D/m = 12,0 
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two years older seedling generation representing the ordinary tyj;-c 
from South Sweden (transplanted from Stehag in Scania). ‘The sec.i 
material of this latter series was obtained from three plants taken ;:{ 
random from the transplant series and group isolated in order to rei:- 
der intercrossing possible. 

The rapid development and the gigantic height characteristic «i 
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Fig. 2. Anthericum ramosum. Transplants from Podgora (on the left) and from 

Degeberga (on the right). Photo 9. 8, 1929. 
the Siberian series have not been met with in any material of European 
origin. Transplant series from Munich and from Vienna approach, 
however, the height reached by the Biisk series. With regard to earli- 
ness the Stehag series corresponds closely to the Siberian series. It 
should be added that the transplant material from Munich and from 
Vienna begin to flower decidedly later than Scandinavian material, the 
difference being ordinarily 6—8 days. 
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ANTHERICUM RAMOSUM L. 


Transplants from approximately the northernmost and the sou- 
thernmost points of the geographical distribution area of this species 
have been grown side by side for several years. The Italian series 





| | 
| | 





| 
Height | Earliness 
Source | n ee Sa | oe 
M | 6 | m+ | M 6 m+ 
: 
Degeberga ......... 11 | 68s | 3,40 | 1,02 | +5,00 | 0,00 | 0,00 
Podgora ............ 13 | 980 | 22 | O01 || —0s8| Oss | 0,2 
Diff: 29,2 + 1,19; D/m = 24,5 Diff.: 5,58 + 0,24; D/m = 23,3 


was collected in 1924 at Podgora, outside of Gorz, and the northern 
series comes from Degeberga in South Sweden (coll. 1926). The Ita- 
lian type, as seen from fig. 2 and from the table, is a robust and tall 
growing plant, which flowers considerably later (approximately two 
weeks later) than its northern representative. 


ARMERIA VULGARIS WILLD. 


The Scandinavian types of this species differ widely from one 
another as to height and earliness, as was already pointed out some 
years ago (TURESSON 1922). Along the Norwegian west coast, as well 
as in the northern part of the Swedish west coast, hairy scaped indi- 
viduals of medium height [the A. maritima (MILL.) WILLD. of the 








Source n | M | oO | m+ 

| | | 
| The Feer6es... md 27 | 12,3 3,75 | 0,71 
ee | 20 | 226 14a | (0,32 


Diff.: 9,3 + 0,78; D/m = 12,6 


floristic handbooks] are most common. When contrasted with the 
types occupying southernmost Scandinavia and, especially, when com- 
pared with the tall growing type of the sandfields of Middle Europe 
[A. elongata (HoFFM.) Kocu of the handbooks] the northern coast type 
is found to flower about two weeks earlier than the southern types. 
That hereditary differences in height and earliness may be found already 
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within typical maritima-population is evident from the results obtained 
by raising progenies from the dwarf type of the species inhabiting the 














Fig. 3. Armeria vulgaris. Seedlings raised from Bergen (the one on the left) and from 
the Ferées (the two on the right). Photo 12. 6, 1929. 











Fig. 4. Bellis perennis. Seedlings raised from Vienna (on the left), from Scotland 
(in the middle), and from the Ferées (on the right). Photo 3. 7, 1929. 


Ferées and from the ordinary Norwegian coast type. Groups of three 
plants of the former type (from a series collected at Thorshavn 1925) 
and three plants of the latter (from a series collected at Bergen 1922) 
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were isolated in 1926, and the plants within each group allowed to 
intercross. Measurements on full grown plants show the tabulated 


height differences. 
The original transplants from the Feerées, as well as the seedling 
population raised from these plants, flower about one week later than 


the Bergen series. 










BELLIS PERENNIS L. 





Although flowering almost at any time in years with mild winter 
and in regions where temperature never or seldom reaches the freezing- 
point (as in the Ferées), the opening of the main flowering period in 
spring takes place at different dates in different types of the species. 
Transplant series from various localities in the Ferées (Thorshavn, 




























| | | Height Earliness 
Field no. | Source | VRS = = ce —— 
| | M | m+ M | 6 m+ 
| | 0 i 
871 | Vienna .................. | 20 15,7 | 203 | Os || +1,56| O47 | 0,10 
1229 | Scotland..............-. 20 | 10,4 | 1,87 | Ose || + 2,35/ 0,32 | 0.07 | 
1170 | The Feerées............, 20 8,0 | 1,34 | 0,30 || +0,33| 0,61 | 0,14 






Diff.: 871 — 1229: 5,3 + 0,62; D/m = 8,5 Diff: 871 — 1229: 0,79 + 0,11; D/m = 7,2 
» : 1229 — 1170: 2,4 + 0,52; D/m = 4,6 » 1229 — 1170: 2,02 + 0,114; D/m = 4,5 
» : 871—1170: 7,7 + 0,54; D/m=14,3 » 871 —1170:1,2 +0,17; Dim =7,3 









Trangisvaag, Klaksvig), observed since 1926, have been found to flower 
later than cultivated, wild series from other regions. Groups of 5 
plants from each of the following transplant series, the Frées (coll. 
at Trangisvaag 1925), Scotland (coll. at Killin 1925), and Vienna (coll. 
1926), have been isolated and grown separately. The data on height 
and earliness in the seedling generations from these groups, raised in 
1927, are tabulated above. 











CAMPANULA ROTUNDIFOLIA L. 






In my 1925 paper the attempt was made to group the transplant 
material of this species into ecotypes. On that occasion it was also 
pointed out that the lowland series of Scandinavian as well as of Ger- 
man origin were taller in stature but later with regard to the flowering 
date than the alpine and the boreal series. However, the transplant 


















Fig. 5. Campanula rotundifolia. Seedlings raised in 1925 from Freiburg (on the 
left, flowering), and from Feldberg (on the right, fruiting). Photo 9. 8, 1929. 














Campanula rotundifolia. Seedlings raised in 1925 from Ulriksdal (on the 
left, flowering) and from Are (on the right, fruiting). Photo 9. 8, 1929. 
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series from Germany, i. e. the lowland series from Feiburg in Breisgau 
and the subalpine series from Feldberg in Schwarzwald, had only been 
grown for two seasons at Akarp. In order to obtain definite proofs of 
the hereditary nature of the differences in height and earliness sowings 
were made in 1925 from group isolated individuals of these series, as 
well as of the transplant series from Ulriksdal (near Stockholm) and 
Are (in the central Scandinavian mountain district), also discussed in 
the paper just mentioned. Three plants taken from each of the series 





Height 


| Field no. | Source 


| | | | | } m+ 





770 | Freiburg | 59 1,32 || | 0,29 
796 _ Feldberg | | Qar | Os | 0,00 
270 =| Ulriksdal 547 | 1,22 | | 0,10 
| 298 | | | 3,75 | 0,84 5,00 | | 0,00 
Diff.: 770 — 796 D/m = 27,7 796 —- 770 : 3,40 + 0,29; D/m = 11,7 
: 770 — 270: 21,8 + 1,79; D/m = 12,1 : 270 — 770: 1,20 + 0,31; D/m = 3,9 
: 770 — 298 : 35,5 + 1,55; D/m == 22,9 : 298 — 770: 3,40 + 0,29; D/m = 11,7 
: 270 — 796: 17,6 + 1,33; D/m = 13,2 : 796 — 270: 2,20 + 0,10; D/m = 22,0 
: 270 — 298 : 13,7 + 1,48; D/m= 9,2 : 298 — 270: 2,20 + 0,10; D/m = 22,0 
: 298 — 796: 3,9+ 1,00; D/m= 3,9 : 796 — 298: 0,00 + 0,00; Di/m == 0,0 


were isolated together and allowed to intercross. The tabulated data 
show not only that the Are and the Feldberg seed plants are lower 
in stature and earlier than the lowland seed plants, but also that the 
Ulriksdal lowland plants are decidedly lower and earlier than the 
Freiburg lowland plants. 


CYNANCHUM VINCETOXICUM R. BR. 


Transplant series from various points on the Swedish east coast, 
from Oland, and from Hallands Viideré, on the west coast, have been 
grown at Akarp side by side with German and Austrian series since 
1924. Apart from differences in regard to erectness of the stem and 
to characteristics of the flowers, the leaves and of the fruits, there are 
distinct differences between the Swedish and the foreign material in 
regard to development and flowering date. The height differences are 
seen in the table, where a series from Varmd6 (outside of Stockholm) 
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has been compared with a series from Karlsfeld near Munich. The 
flowering date, although not tabulated, falls always 6—10 days later 
in the German and Austrian series than in the Swedish ones. Similarly. 





Field no. Source M 





632 |Varmdé .... 17 | 765 | 5,70 
892 | Munich ...| 16 | 995 | 83s | 


Diff.: 632 — 892 : 23,0 + 2,55; D/m = 9,2 


the fruits on plants of Swedish origin mature and burst in the middle 
of september, while maturing in the southern series is postponed till 
the middle of october. 


GALEOBDOLON LUTEUM HUDS. 


The montanum-variety of this species replaces the ordinary type 
farther to the South. Transplant series of the southern type, collected 
in 1924 at Munich, at Freiburg in Breisgau and at Vienna, have been 
grown side by side with the ordinary Scandinavian type since 1925. 








| rs 
| | Height Earliness 





Field no. | Source 


m+ 





& | | | | | | | 
1134 | Ovedskloster ......... | | 24,6 | 3,95 | 0,99 | +3,18| 2,45 | 0,61 | 
$91. Munich | 41,7 | 3,02 | 0,95 || —0,35| O49 | O,12 | 





Diff.: 891 — 1134: 17,1 + 1,37; D/m = 12,5 _ Diff.: 1134 — 891 : 3,53 + 0,62; D/m = 5,7 


The German and Austrian series resemble each other closely and re- 
present all tall growing, robust and late flowering plants as compared 
to plants of Scandinavian origin. The table includes a series trans- 
planted in 1925 from Ovedskloster in southernmost Sweden and another 
series transplanted from Munich in 1924. 

It should be added that transplant series from Riigen (coll. 1928} 
and from Moscow (coll. 1927) correspond with regard to height and 
earliness to the Scandinavian type. 
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Galeobdolon luteum. ‘Transplants from Munich (on the left) and from 
Ovedskloster (on the right). Photo 1. 6, 1929. 





See Re. 
roe ee 
ce 











Fragaria collina. Transplants from Florence (on the left) and from Oland 
(on the right). Photo 3. 7, 1929. 
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FRAGARIA COLLINA EHRH. 


The table gives the data on the differences in height and earliness 
between an Italian series, brought home from Florence in 1927, and a 
Swedish transplant series from GAardby on Oland, grown since 1923. 





| Height Earliness 





Field no. Source | 
M 6 md M | o | m+ 


| | | 


8 | Florence ....s..c.0.4:. | 31,2 | 2,35 | 0,56 ti | 0,77 | 0,18 





| 
| 


670 | Oland | 11,6 | 2,21 | O,s9 |} + 1,57 | 0,47 | O,10 | 
Diff.: 8 — 670: 19,6 + 0,74; D/m = 26,5 Diff.: 8 — 670: 2,57 + 0,21; D/m = 12,3 








FRAGARIA ELATIOR (THUILL.) EHRH. 


From fruits collected 1927 at Moscow (open birch woods) a seed- 
ling generation was raised in 1928 and grown side by side with a seed- 
ling generation raised the same year from group isolated plants collec- 





Earliness 


Mo) oo | mi 





| 
| 


| 


m+ 


| 
/~ 
| 





| | | 
| Moscow 31,4 | 2,54 | 0,58 | +20 | 0,42 | 0,10 | 


| Agram | 245 | 20 | Ose |} +1347] O41 | O,0 | 


Diff.: Moscow— Agram : 6,9 + 0,80; Diff: Moscow—Agram : 1,11 + 0,14; 
D/m = 8,6 D/m = 7,9 


ted 1924 at Agram in Jugoslavia, where this species occurs abundantly 
in the oak forests. The tabulated data brings out the fact that the 
Agram seed plants are lower in stature and later than the Moscow 


seed plants. 


FRAGARIA VESCA L. 


A rich material of this plant has been grown at Akarp for a num- 
ber of years. While variation in regard to morphological characteris- 
tics is remarkably slight in this species, differences in earliness and 
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plant height between series of different origin are very marked. In 
order to test the nature of these differences seedling generations have 
been raised from group isolated plants (three plants from each trans- 
plant series, taken at random and grown together) transplanted from 
various climatic regions in Europe. These seed plant series were 
all raised in 1926, with the exception of the Rome series, which was 
raised in 1927. Besides the Rome series, the table includes four other 
seed plant series raised from parent plants collected at Eastburn in South 
England (1925), Stockholm (1923), Are in the central Scandinavian 
mountain district (1922), and at Lulea in northernmost Sweden (1923). 

In order to facilitate the survey of the differences with regard to 
the means of height and earliness and their statistical significance 
these values are collected in separate tables together with their qou- 
tients D/m. 

It is at once seen that earliness increases from south to north at 
the same time as height decreases. 





Earliness 


Field no. Source 
M | 6G m-+ | 








809 | 7 0,63 || — 1,42 | 0,88 | 0,19 | 
2001 | Eastburn ...............| 0,45 || +207) 0,61 | O,14 | 
275 | Stockholm | 0,38 | + 3,22) 1,10 | 0,24 
390 | 7 0,42 + 4,32) 0,49 | 0,11 
443 A 0,18 || +4,32| O54 | O12 | 





Differences in height between the different seedling generations toge- 
ther with their quotients D/m (in heavy types). 





| 





5,9 + 0,73 | 5,9 + 0,77 


Rome _|__ Stockholm | Eastburn wel a Are Lulea 
| 
| 
| 


11,2+0,75 | 11,2 + 0,80 | 
| 7,7 14,9 14,0 
Stockholm ...| —- -t 0,49 | 5,3 + 0,56 5,3 + 0,61 
| 0,0 | 9,5 | 8,7 
Eastburn ......| | x | 5,340.52 | 5,3 + 0,58 
| 102 9,1 
x 0,0 + 0,64 
0,0 
x 
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Differences in earliness between the different seedling generations to- 
gether with their quotients D/m (in heavy types). 





Lulea | Are | Stockholm Eastburn Rome 


| 
x | 0,00 + 0,16 | 1,10 +- 0,28 | 225 +0,18 | 5,74 + 0,23 
ee Oe ee 
x | 1,10 +0,28 | 25+0,18 | 5,74 + 0,23 
| 3,9 | 12,5 25,0 
| x 1,15+ 0,28 4,64 + 0,32 
4,1 14,5 
x | 3,49 + 0,24 
14,5 
x 








GALIUM VERUM L. 


From seed material collected in the herbaceous steppe at Omsk in 
Siberia 1927, plants were raised in 1928 and grown at Akarp together 
with two other seedling generations, the one obtained from group iso- 








Height | Earliness 








Source 


m-+ | M | o m+. 





peepee tne. mee 94,8 | 1,48 + 3,12 0,44 0,10 
ECMO 5555505505002 23 |S 54,0 1,10 +2,65 | 0,51 0,11 
Munich Sehivosebbooet 20 | 68,5 | 1,86 i 0,30 0,46 0,10 





Diff.: Omsk—Steliag : 40,8 + 1,84; Diff.: Omsk—Stehag : 0,47 + 0,14; 
D/m = 22,2 D/m = 3,4 

Diff.: Omsk—Munich : 26,3 + 2,38; Diff.: Omsk—Munich : 2,82 + 0,14; 
D/m = 11,1 D/m = 20,1 

Diff.: Munich—Stehag: 14,5 + 2,16; Diff.: Stehag—Munich: 2,35 + 0,15; 
D/m = 6,7 D/m = 15,7 


lated plants originally collected at Stehag in southernmost Sweden 
(1921), the other from similarly isolated parent plants from Munich 
(coll. 1926). The tabulated data demonstrate the remarkable height 
and the pronounced earliness of the Siberian material as compared 
with the European seed plant series. 
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GERANIUM SILVATICUM L. 


The transplant material of this species grown at Akarp comprises 
South German plants from the subalpine region of Feldberg in 
Schwarzwald (coll. 1923), Scotch material from Killin (coll. 1925), 














Fig. 9. Geranium silvaticum. Transplants from Feldberg (on the left, flowering) 
and from the Fer6es (on the right, in bud). Photo 1. 6, 1929. 


Swedish material from the southernmost part of the country (coll. at 
Réstanga in 1924) and from the subalpine region of Areskutan (coll. 
1922), a mountain peak rising from Are, and, finally, material from 





| Height | Earliness 





Field no. Source 
m+ 





1096 Feldberg 21 | 76,2 | 0,17 | 0,10 
MAUD ARAN) ooS55 ho cecccccce.cze| 22 | 66,6 I | 0,85 | 0,18 
278 | Réstanga | 54,1 | 0,82 | 0,18 
279 ~| Areskutan 21 | 52,5 | | 0,44 | 0,10 
1193 | The Ferées | (23° | 45% | 5 || | O66 | 0,14 
the Ferées (coll. at Fuglefjord in 1925). Seedling generations have 
not been raised, but the differences in height and flowering time be- 
tween the transplant series from the different climatical regions are 


Hereditas XIV. 9 
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repeated every year with very small fluctuations. In addition to the 
table containing the data on these points separate tables are given for 
the statistical differences between the mean of height and earliness, 
together with their D/m values. 


Differences in height between the different transplant series together 
with their quotients D/m (in heavy types). 





| Feldberg 


Killin | Réstanga 


Areskutan 


The Fer6ées 





_Feldberg 


Killin 





Roéstanga ......| 


| Areskutan 


The Feerées...| 


9,6 -+ 1,74 
5,5 
x 


| 22,1 + 1,63 | 


1 3,5 


| 12,5 + 1,33 | 


9,4 
x 


23,7 + 1,83 
13,0 
14,1 + 1,57 
9,0 
1,6 + 1,45 
1,1 
x 





30,8 + 1,69 
18,2 
21,2 + 1,41 
15,0 
8,7 + 1,27 
6,9 
7,1 + 1,52 
4,7 


XxX 


Differences in earliness between different transplant series together witl 
their quotients D/m (in heavy types). 








| Areskutan 


Réstanga | 
| 


Killin 


The Feréoes | 





Areskutan 


Feldberg ......! 


_Roéstanga 


| Killin ............| 


2,67 + 0,20 
13,4 
1,88 + 0,21 
9,0 
x 





3,33, + 0,20 
16,6 


| 2,54 + 0,21 | 


12,1 


| 0,66 + 0,26 


2,5 
x 


3,63 -+ 0,17 
21,4 
2,84 + 0,17 
16,7 
0,96 + 0,23 
4,2 
0,30 + 0,23 | 

1s | 








= | — x 


= a a 


| 
The Feerdes...| 

The subalpine series (Feldberg and Areskutan) are thus seen to 
be decidedly earlier than the lowland series, and the nothern Areskutan 
series, again, is markedly earlier than the southern Feldberg series. 
The Réstanga series seems to be earlier than the Killin and the Fzrées 
series. The Feldberg and the Killin series greatly surpass the Scandi- 
navian series in height, while the FzerGes series is the lowest one in 
stature. 
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It should be said in addition that subalpine transplant series from 
Schachen in the Bavarian Alps (coll. 1924), from Wiener-Schneeberg 
in Austria (coll. 1924), and from the Tatra mountains in the Carpathians 
(coll. 1924) show very similar characteristics in regard to height and 
earliness as the Feldberg series. 














Fig. 10. Geum rivale. Seedlings raised from the Altai (on the left) and from 
Moscow (on the right). Photo 12. 6, 1929. 


GEUM RIVALE L. 


The work on Geum rivale has been continued and much enlarged 
since the first report on transplant series of this species was published 
(TURESSON 1925). The boreal material grown up to that time was 
found to fall into two natural groups, the subalpine ecotype and the 
alpine ecotype, but the grouping of the lowland series had to be deferred 
for want of material. For the purpose of illustrating the behaviour of 
this species in different climatic regions with regard to height and 
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earliness some additional series, transplants and seedling generations. 
have now been analysed. From some of the transplant series, discusse:! 
in the paper just mentioned, seedling generations have been raise:|. 














Fig. 11. Geum rivale. Transplants from Freiburg (on the left) and from Areskutan 
(on the right). Photo 12. 6, 1929. 








Height Earliness 





| Field no. Source 





| 
| 
| 
| 


101S ‘Altai 24 44,2. | loo |} +3,48 O,46 | 0,09 | 
4M | Moscow..................| 21. | 71,9 | 4,5 1,00 || +.3,09; 0,38 | 0,08 | 
888 Freiburg ...............) 18 | 65,4 | 4,20 | 0,99 || +0,78| 0,79 | 0,19 | 

624 Ak: | 25 | 63,3 | 0,93 || +2,56/ 0,55 | 0,11 
1219 Killi | 16 | 55,6 | 1,12 || +1,72| 0,58 | 0,14 
Bet 0,42 | 0,09 


234 | 22 | 48,7 | 1,04 
334 | 28 | 46,5 | | 0,81 + 3,32 | 0,67 | 0,13 








Group isolations, each comprising three individuals taken at random 
and grown together, have thus been made from the old Akarp trans- 
plant series (coll. 1921) and from the alpine ecotype, collected at Finse 
in Norway (1922). The seedling generations were raised in 1928 together 
with progenies obtained from seed material collected around Moscow 
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and in the Altaian foreland in 1927. The tables also contain the data 
on three transplant series brought home from Freiburg in Breisgau 


Differences in height between the different transplant and seedling series 
together with their quotients D/m (in heavy types). 








| 


| 
| | 
| Altai Moscow | Freiburg, Akarp Killin Areskutan| Finse 


| | 
| | 


] 
5,3 rh 1,41/11,8 bl 0113, 9 +1,37/21,6 + 1,50/28,6 + 1,45/30,7 + 1,29 





10,2 14,44 19,7 | 23,8 
Moscow...| 5 din 1,40) 8,6 + 1,37/16,3 + 1,50/23,2 + 1,44) 25,4 +1, 29 
| | 46 GB 10,9 161 | 197 
Freiburg .| x / 2,1 + 1,35| 9,8 + 1,50/16,7 + 1,44 18,9 + 1,28 
| | | 16 6,5 lle | 148 
| x 7,7 + 1,46) 14,6 + 1,10) 16,8 + 1,23 
5,8 | 10,5 13,7 
x | 6,9 + 1,53/ 9,1 + 1,39 
45 | 65 
x | 2,2 + 1,32 
| ~ 32 














Differences in earliness between different transplant and seedling series 
together with their quotients D/m (in heavy types). 








Altai Finse |Areskutan| Moscow | Akarp | Killin | Freiburg | 
| 
0,16 + 0,16/0,32 -- ecb + 0,12/0,92 + 0,14) 1,76 + 0,17) a0 +0 19) 
1,0 25 | 88 6,6 ly | 142 | 
x 0,16 0,16/0,23 + 0,15/0,76 + 0,17 1,60 + 0,19/2,54 + 0,23) 
g lp | 1p 45 se | ia | 
Areskutan x %, 06 + 0,12/0,60 + 0,14/1,44 + 0,17/2,38 + 0, a1| 
| 0,5 4s | 8 | il | 
| Moscow... | x 0,54 + 0,14/1,37 + 0,17/2,31 + 0,21) 
| 39 ai | tip | 
x 0,84 -+ 0,18/1,78 + 0,22/ 
4,8 a 81 | 
| 0,94 + 0, al 
| | | | 3,9 
Freiburg .| — ao of oe | a | x 




















(coll. 1923), from Killin in Scotland (coll. 1925), and from the alpine 
region of Areskutan (coll. 1922). 
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The assumption previously made (TURESSON 1925) that the diffe- 
rences between the alpine and the lowland types in regard to heighi 
and earliness are due to genotypical differences is thus verified. The 
combination of great height with pronounced earliness characteristic o/ 
the Russian and of the Siberian material is another point of interesi. 
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Fig. 12. Hieracium umbellatum. Seedlings raised from Omsk (on the left) and 
from Budapest (on the right). Photo 12. 9, 1929. 


The late flowering of the South German and of the Scotch material 
should also be noticed. 


HIERACIUM UMBELLATUM L. 


The ecotypes of this species described in my 1922 paper are mainly 
edaphic and restricted to the Scandinavian coast line. 

markedly, ecologically and morphologically, from the inland popula- 
tion of the species, which also is found to fall into a number of types. 
These inland types are morphologically closely related but differ widely 


They all differ 
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from one another with regard to earliness. In illustration seedling 
generations, raised from group isolated parent plants in transplant 
series collected on Gellertberg outside of Budapest (1924) and at Norje 
in the province of Blekinge in South Sweden (1923) have been ana- 











Hieracium umbellatum. Transplants from Are (on the left) and from 
Norje (on the right). Photo 12. 9, 1929. 








Height Earliness 





Field no. Source 
M | m+ | 





| | | 
| BOS" | |OHISK).. 5.c5c05ccsse0c05e50 | 2,87 || +2,08| 0,41 | 0,09 
| 1043 | Budapest ............... | 348 | +080) 0,78 | 0,18 
269 | 2,39 | + 1,83) 0,37 0,08 
612 | | 8,98 | 2,01 | + 1,78} 0,34 | 0,08 
290 | | 6,68 | 1,49 | +2,90/ 0,31 | 0,07 




















lysed and tabulated, together with a seedling generation raised from 
seed material collected at Omsk in Siberia (1927). The original parent 
series from Norje (field no. 269) is also included, as well as a trans- 
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plant series from Are (coll. 1922). The Budapest and the Norje seed 
ling generations were raised already in 1926, while the Omsk generation 


dates from 1928. 


Differences in height between the different transplant and seedling series 
together with their quotients D/m (in heavy types). 








| 





Omsk | Budapest | 269 | 612 | Are 
| 
| | | | 
cassie x | 10,7+4,51 | 45,14 3,37 | 46,74 3,50 | 70,5 + 3,24 | 
| | | mM 6] lO 
Budapest ......| a | x 34,1 +. 4,23 | 36,0 + 3,89 | 59,8 + 3,79 
| | 81 » | wm. | 
eS hcublceectenest | — — x | 1,6-+3,12 | 25,4 + 2,82 
| | oo | % | 
1) | EY etl | - -- -— | x | 23,8 + 2,50 
| | | 96 
ee | — | — | _ — | x | 


Differences in earliness between the different transplant and seedling 
series together with their quotients D/m (in heavy types). 























Are | Omsk 269 612 Budapest 
: | | | 
RED cicisseriereces | x | 0,82 + 0,11 | 1,07 + 0,11 1,12-+0,10 | 2,60 + 0,19 
| 7,5 9,8 11,2 13,7 
Omsk ............ — x | 0,25 + 0,12 | 0,30-+0,12 | 1,78 + 0,20 
2,1 2,5 8,9 
ND secsicepnssness _ ~ x 0,05 0,11 | 1,53-+ 0,19 | 
| % | Ss | 
(eee _— - x 148+ 0,19 | 
7,8 
Budapest ...... - -- x 


It is evident that a marked increase in earliness takes place from 
In the Siberian material great 


south to north, while height decreases. 
height combines with marked earliness. 


LYCHNIS FLOS CUCULI L. 


Group isolations have been made from the following transplant 
(coll. 


Killin in Scotland 1925), 


series: 


Garmisch-Partenkirchen 
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South Germany (coll. 1924), Vaag in the Ferées (coll. 1925). The pro- 
genies were raised in 1928 together with a seedling generation grown 
from seed material collected at Karagusch in the Altaian foreland (coll. 


1927). 





| Height 





| 
| Field no. | 
Mi] oo | m+ | 
u | 
| 
| 
| 
| 





| 

i ee | 63,4 | 6,27 | 0,79 | 
913. | Garmisch-P ...... | 54,7 | 6,85 | 0,98 
1224 illi | 49,6 | 6,24 | 0,71 | 
1185 OES ......| 10,8 | 1,97 | 0,38 











Differences in height between the different seedling generations toge- 
ther with their quotients D/m (in heavy types). 








Altai | Soeur P| | Killin The Ferdées | 





13,8 + 1,06 | 52,6 + 0,88 | 


8,7 + 1,26 | 
13,0 } 59,7 


6,9 


4,2 41,0 | 
x 38,8 + 0,81 | 
47,9 | 
‘oi | x ' 


‘Killin 








: 
Garmisch-P ae x | 5,1-+1,21 | 43,9 + 1,05 | 
| 
| 
| 
| 





The Feero6es... _— — 


Values of earliness have not been worked out but from observa- 
tions made during 1928 and 1929 it appears certain that the material 
from South Germany and from the Ferées flowers somewhat later than 
the Scotch material. The Siberian material, however, is far ahead of 
the European plants. It starts flowering about a week earlier than 
the latter ones. 

As to the dwarf type from the Ferées it should be added that 
this type coexists on the islands with types of more »normal» size. 
However, in some places, e. g. on the »ejde» at Vaag, the dwarf is the 
only type of the species found. 


MOLINIA COERULEA (L.) MONCH. 


Transplant series of this species have been collected from two 
localities, from Vestmanhavn in the Frrées (1925) and from Killin in 
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Scotland (coll. 1925). The species occurs in the Ferées in a form of 
much lower stature (in some places exaggerated by modifacatory 

















Fig. 14. Molinia coerulea. Transplants from Killin (on the left) and from the 
Ferées (on the right). Photo 9. 8, 1929. 








Height 
| Field no. Source n 

M 6 mn-+- 

| 30 (eile... 11 | 963 6,6 | 2,10 

| 1198 |The FeerGes ...... 13° | Gl | 6;7a | Ise 


Diff.: 1214 — 1198 : 35,1 + 2,74; D/m = 12,8 


dwarfing besides) than elsewhere. The height differences now seen 
between the two series, grown side by side since 1925, were already 
attained in 1927. 





PLANTAGO MARITIMA L. 


The tall growing, robust type of this species found, for instance, 
in the marshes along the coast of Sweden and Denmark, differs widely 
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from the dwarfish type inhabiting the exposed sea cliffs in the Feerdes. 
When grown side by side in the experimental garden the height diffe- 
rences between the two types, although less extreme than those be- 
tween plants growing in their respective habitats, are reproduced every 
year with very small fluctuations. Two transplant series from 1925 
are tabulated below, the one collected at Lomma in southernmost 
Sweden, the other at Thorshavn in the Feerées. 








Height 
Field no. Source n : 
M 0 m-- 
700° . | OMB se... 2.245. 15 31,5 | 2,58 | 0,66 
1137 Ene Perees:......) 17 20,7 2,22 0,54 


Diff.: 756 — 1137: 10,8 + 0,86; D/m = 12,6 


RANUNCULUS ACER L. 


In previous experiments with this species (TURESSON 1925) low- 
land and alpine ecotypes from Scandinavia were distinguished. The 
alpine type from Finse in Norway, grown side by side with lowland 
material from Stehag in southernmost Sweden, did not attain the 
height of the latter. The assumption was made that the two types 
differed genotypically from each other as to height factors. By group 
isolating parent plants (three being taken from each transplant 
series) progénies were raised in 1927 from these two series. Seedling 
generations were also raised in 1927 from group isolated plants in 
transplant series from the Ferées. The species population in the 
. Ferées is made up of types of very different height. In addition to 
types of seemingly normal height an extreme dwarf type is found, 
which in some places, just as in the case of Lychnis flos cuculi, is the 
only one occurring. A seedling generation from such a dwarf series 
(coll. at Trangisvaag 1925) is tabulated together with a seedling gene- 
ration from a transplant series collected at Thorshavn 1925. Two 
transplant series are also included in the table, one from Vienna (coll. 
1927) and another from Kristianopel in South Sweden (coll. 1927). 

From the results tabulated above it is evident that genotypical 
height differences separate the alpine type from Finse from the low- 
land type of Stehag. The genotypical differences in earliness between 
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Height | Earliness 





Field no. 
| M 





| 
| Vienna 74,6 
59,1 
56,6 
45,6 
51,0 
» » Bisaesan’ 10,2 





Differences in height between the different seedling and transplant se- 
ries together with their quotients D/m (in heavy types). 





The _— The 
Fieroes 1 | Feeroes 2 | 


Kristiano- 


| Vienna | 
| ‘pel 


Stehag 





Vienna > 15,5 +-1,74/18,0 + 1,75 23,6 + 1,45 29,0 + 1,78'64,4 + 1,31) 
8,9 10, 16,3 163 | 492 | 

Kristianopel x 2,5+1,74 811,45 13,5 -+ 1,77 48,9 + 1,30 
1,4 5,6 7,6 37,6 | 

Stehag x 5,6 +1,45 11,0 +1,78 46,4 + 1,30, 
39 | 6. 35,7 

| The Feeroées 1 — - x 5,4 + 1,48 40,8 + 0,87) 
3,6 46,9 

x 35,4 + 1,34) 

| 264 | 
The FeréGes 2 ...... - | x 


Ps Sey PIPIRTER AT 


Differences in earliness between the different seedling and transplant 
series together with their quotients D/m (in heavy types). 





Finse |  Stehag Kristianopel Vienna 





1,38 + 0,14 1,50 + 0,15 | 2,96 + 0,16 
9,9 ee ee ee 
x 0,12 + 0,12 | 1,584 0,14 | 
io «=|: Clos 
Kristianopel...| x | 1,46 + 0,14 
| 10,4 
WACRWA” i550: x 
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Fig. 15. Ranunculus acer. Seedlings from a dwarf series from Trangisvaag in the 
Ferées (on the right) and from a tall growing series from Thorshavn in the Ferées 
(on the left). Photo 12. 6, 1929. 




















Fig. 16. Ranunculus flammula. Seedlings raised from Killin in Scotland (on the left) 
and from the Ferées (on the right). Photo 3. 7, 1929. 
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the two types are also striking. It is also seen that the Trangisvaag 
dwarf breeds true to type. Although the value of earliness has not 
been calculated in the case of the seed plant generations from the 
Feer6es it should be stated that both of them are later than the Scandi- 
navian material of the species. They correspond, indeed, most closely 
to the giant type from Vienna in regard to earliness. 


RANUNCULUS FLAMMULA L. 


From transplant series collected at Killin in’ Scotland (1925), at 
Fuglefjord, Vaag and Thorshavn in the Ferées (1925) seedling genera- 
tions were raised in 1927 by group isolations. The differences in height 

















Height Earliness 
Field no. | Source noo 
| mM | o f|m+i| 6 | mt) 
| 
1210 | Killin .......sessessseesees ie hey |e |e bee de | ee | 
| 24 | 14,7 | 2,26 | 0,46 +0,13 | 0,79 | O16 | 


Diff.: 1210 — 1195: 6,4 + 0,69; D/m=9 3 Diff: 1210 — 1195: 1,85 + 0,18; D/m = 10,3 


and earliness between the Scotch material and the Fuglefjord material 
is tabulated above. The rest of the material from the Fzrées corresponds 


in all detail to the Fuglefjord material. 


RUMEX AQUATICUS L. 


From a transplant series brought home from the shores at Lulea 
in northernmost Sweden (coll. 1923) seed plants were raised in 1926 











| 

| | Height | 
| Field no. | Source | n | | 
| M o | m+ | 
| | | } 
| | 
BOD “TAOMBK ncdsccscce. i. 29 | 134,7| 9,17 | 2,05 | 

Si liebe ............. 20 | 990] 5,6 | 1,20 


Diff.: 49 S — 451 : 35,7 + 2,37; D/m = 15,1 








ean 
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(from four group isolated parent plants). They have been grown since 
1928 side by side with a seedling generation raised from seed material 
collected in swamps near Omsk in Siberia (coll. 1927). The great height 














Fig. 17. Rumex aquaticus. Seedlings raised from Omsk (on the left) and from 
Lulea (on the right). Photo 9. 8, 1929. 


‘differences between the two seed plant series are seen from the table 


record and from fig. 17. The differences in earliness, if any, are slight. 


SEDUM ACRE L. 


A rich transplant material of this species has been grown at Akarp. 
Only a few series, to show the existing differences in height and earli- 
ness between series from different climatic regions, are here tabulated. 
These come from Vienna (coll. 1927), from Klitméller on the west coast 
of Jutland in Denmark (coll. 1924), and from Kleva Hed in Middle 
Sweden (coll. 1923). 
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Height Earliness 
Field no. Source n aan ad. Gs 
M | 6 | m+| M 6 | mt 
| | | a 
Sh0b | Vienna .........;....0.. 20 16,7 1,02 | 0,43 || +1,25) 0,30 | 0,07 Gor 
856 CS TOCLO Uo) ar 18 11,1 1,oo | 0,24 | + 1,28; 0,39 | 0,09 
726 Kieva Ted | ...0..5..< 16 8,3 1,24 0,31 || + 2,81] 0,33 0,08 Gro 
Diff.: Vienna—Klitmdller : 5,6 + 0,49; Diff.: Klitm6ller—Vienna: 0,03 + 0,12; Gar 
Dim—11, D/m = 0,3 (tre 
Diff: Vienna—Kleva Hed: 8,4 + 0,53; Diff.: Kleva Hed—Vienna: 1,56 + 0,11; Ger 
D/nr 4154 D/m = 14,2 (s 
Diff.: Klitm6ler—Kleva Hed: 2,8 + 0,39; Diff.: Kleva Hed—KlitmOller : 1,53 + 0,12; Ster 
D/m = 7,1 D/m = 12,8 
Sch 
SOLIDAGO VIRGAUREA L. ne 
Since 1925, when the first report on Scandinavian transplant series 
was published (TURESSON 1925), much new material, including a num- _ 
ber of seed plant generations, have been grown. Group isolations (three — 
plants taken from each series) have been made in three of the old 
| 
Height Earliness 
Field no. Source n | . 99 
ui oe | mst | M 6 | m+ 
1007 GWE cikassce, 17 | 105,2| 7,39 | 1,29 || —5,00| 0,00 0,00 em 
| 963 Grébming ...... 16 | 102.2) 7,29 | 1,82 | — 2,81 0,65 0,16 Scha 
116 Stenshuvud ... 20 81,8 | 4,72 | 1,05 || +0,98) 0,75 | 0,17 (tra 
277 FrOsOn- «.:;.4.- 20 51,3 | 6,81 1,52 || + 4,40; O48 | 0,11 Scha 
346 Bergen ......... 20 53,8 | 4,77 1,07 || — 0,15) 0,67 0,15 (SE 
| 907(transpl.) Garmisch-P .... 15 97,9 8,041 2,08 || —2,33, 0,53 0,14 Frés 
907 (seed) » i) ae 87,3 | 6,98 | 1,56 || — 2,23! 0,93 | 0,21 
941 (transpl.) Schachen ...... 17 58,1 | 6,58 1,6o || +. 4,50; 0,43 | 0,10 Sten: 
941 (seed) co ade 20 | 53,7) 4,88 | 1,09 || +445) 0.43 | 0,10 
Berg 
transplant series, viz. in the series from Stenshuvud (southern- 
most Sweden), Frés6n (central Scandinavian mountain district), and ss 
Bergen (west coast of Norway). Group isolations have also been made — 
in lowland material brought home from Garmisch-Partenkirchen in (trar 
South Germany (coll. 1924) and in subalpine transplant material col- Gréb 


lected close by (at Schachen on Zugspitze in 1924). The seed plant , 
101Z 








Tey 


x waa 


Differences in height between the different seedling and transplant series 








together with their quotients D/m (in heavy types). 





Garmisch- Garmisch- 














. — ’ Stens- | Schachen Schachen ia Sean 
peat siceaius: aca jaan huvud = (transpl.) Deeg: (seed) seins 
Cl 3,0 2,55 | 7,3 2,71 17,9 + 2,37/23,4 + 2,08 47,1 + 2,40.51,4 + 2,08 51,5 + 2,10 53,9 4 2,35| 
12 2,7 7,6 11,3 19,6 24.7 24,5 22.9 
Grébming . — 4,3 +2,76 14,9 + 2,40 20,4 + 2,10 44,1 + 2,42/48,4 + 2,11, 48,5 + 2,12 50,9 + 2,37 
1,6 6,2 9,7 18,2 22.9 22,9 21,5 
Garmisch-P — 10,6 + 2,60 16,1 + 2,33 39,8 + 2,62'44,1 + 2,33 44,2 -+ 2,35 46,6 + 2,58 
(transpl.) 4,1 6.9 15,2 18,9 18,8 18,1 
Garmisch-P x 5,5 +1,88 29,2 + 2,23/33,5 + 1,89/33,6 + 1,91 36,0 + 2,18 
(seed) 2,9 13,1 17,7 17,6 16,5 
Stenshuvud _ -- x 23,7 + 1,91!28,0 +.1,50 28,1 +1,51 30,5 + 1,85) 
12,4 18,8 18,6 165 | 
Schachen... — — 4,3 +1,92 | 4,4-+-1,93 6,8 + 2,21 | 
(transpl.) 22 23 3,1 
Bergen ...... — — — — 0,1 + 1,53 | 2,5 +-1,86 | 
0,1 13 
Schachen... _ _ 2,4 +1,87 
(seed) ly 
Froson ....<; -- — — : 
Differences in earliness between the different seedling and transplant 
series together with their quotients D/m (in heavy types). 
Schachen Schachen eae Stens- Garmisch-|Garmisch- an F ; 
(transpl.) (seed) Fréson eeaieal Bergen ; P P Grébming Gorz 
(seed) (transpl.) 
Schachen... 0,05 + 0,15 0,10 + 0,15 3,52 + 0,20 4,65 + 0,18 6,73 + 0,23| 6,83 + 0,17 7,31 + 0,17 9,50 + 0,11 
(transpl.) 0,3 0,7 17,6 25,8 29,3 40,1 42,7 86,4 
Schachen... 0,05 + 0,14 3,47 + 0,19 4,61 + 0,18 6,68 + 0,23 6,78 + 0,17,7,26 +- 0,19 9,45 + 0,10) 
(seed) 0,4 18,3 25,6 29,0 39,9 38,2 94,5 
Fréson ...... 3,42 + 0,20 4,55 + 0,18 6,63 + 0,23 6,73 + 0,17, 7,21 + 0,20 9,40 + 0,11 
17,0 25,3 28,5 39,6 36,1 85,5 | 
Stenshuvud = = x 0,13 + 0,23 '3,21 + 0,27 3,31 + 0,22/3,79 + 0,23 5,98 + 0,17) 
0,6 11,8 15,0 16,5 35,2 | 
Bergen ...... 2,08 + 0,26 2,18 + 0,20,2,66 + 0,22'4,85 + 0,15| 
8.0 11,9 12,1 32,3 
Garmisch-P ~ — : 0,10 + 0,25 0,58 + 0,26 2,77 + 0,21 
(seed) 0,4 2.2 13,2 
Garmisch-P - -- — — 0,48 -+ 0,21 2,67 + 0,14] 
(transpl.) 2,3 190 | 
Grébming . - =: 2,19 + 0,16) 


MOLE a5... 





Hereditas XIV. 


136 | 


10 
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generations were all raised in 1927. For purpose of comparison, the 
original transplant series from Garmisch-Partenkirchen and from 
Schachen have also been tabulated. Two additional transplant series 
have been included in the tables, viz. lowland transplant material from 
Grébming in Styria (Steiermark, coll. 1924) and from Gorz in northern 
Italy (coll. 1924). 

It was already pointed out in 1925 that the differences in height 
and earliness between the alpine and the subalpine ecotypes, on the 
one hand, and the lowland types, on the other, are great. The Scan- 














Fig. 18. Solidago virgaurec. A _ seedling plant raised from Stenshuvud (on the 
left), and transplants from Grébming (in the middle) an from Gorz (on the right). 
Photo 12. 9, 1929. 
dinavian alpine ecotype, for instance, starts flowering at Akarp in the 
first part of june, while the type from South Sweden, grown side by 
side, starts in the latter part of july. South European material of the 
species flowers still later. The Italian transplant series from Gorz does 
not flower until september and does not mature its fruits at Akarp. 

The iabulated data illustrate the increase in earliness from south 
to north. The subalpine type in the Alp region (Schachen) corresponds 
in earliness to’ the type found in the central Scandinavian mountain 
district (Frés6n), as seen from the tables and corroborated by much 
additional, unpublished data on similar series from Scandinavia and 
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from various subalpine regions (Feldberg in Schwarzwald, Feister- 
scharte and Wiener-Schneeberg in the Austrian Alps, the Tatra moun- 
tains, etc.). With regard to height an increase is seen to take place 
from north to south. The seedling generations, although not yet quite 
full-grown (cf. also the parent series tabulated in TURESSON 1925), 
clearly run parallel with the transplant series, giving the definite proof 








Ja a 
mo. se? 
“% oe 


oa 4 ae 














Fig. 19. Solidago virgaurea. Seedlings raised from the Garmisch-Partenkirchen 
series (on the left) and from the subalpine Schachen series (on the right). Photo 
3. 7, 1929. 
of the hereditary nature of the differences in height and earliness 

between the different types of this species. 


SPIRAEA FILIPENDULA L. 

The transplant series of this species grown at Akarp were all 
collected 1927 and come from Munich, Vienna and Omsk. The Omsk 
series, as seen from the table, is much earlier than the rest, as well 
as taller. The Siberian plants have also larger flowers and leaves than 
plants of European origin. The Florence series is the latest. 
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Fig. 20. 
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Transplants from 
Vienna (on the right). 


Spirea filipendula. 





from 





m-+ 





twas) 
. ~ 
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(7 1 SSS Oa eee eee 
| = 
{Munich 


~ 
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x19 
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0,15 
0,18 
0,10 


0,28 
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Differences in height between the different transplant series together 
with their quotients Dim (in heavy types). 





Omsk Florence Vienna 


Munich 





05.) See 10,4 +235 | 12,1 +265 
4,4 59 
Fierence. ...... 1,7 + 2.19 
08 
Viena — ...7...:: a 
Munich ......4.. _ 


13,5 + 2,38 
5,7 

3,1 + 2,50 
ly 

1,4 + 2,22 
0.6 


Differences in earliness between the different transplant series together 
with their quotients Djm (in heavy types). 





Omsk Vienna Munich 


Florence 





Omsk 32:52 1,90 + 0,18 3,79 + 0,31 
10,6 12,2 
Vientia os ici. _ . 1,89 + 0,29 
6,5 
MUnien: 52... x 
Florence ...... -- —_ 


SPIRAEA ULMARIA L. 


4,63 + 0,24 
19,3 
2,73 + 0,21 
13,0 
0,84 + 0,33 


9 - 


Ze 


In the first report on Scandinavian transplant series of this species 








(TURESSON 1925) the difference in earliness between South Swedish 
|| 
Height Earliness 
Field no. Source n | 
M 6 m- | M 6 m-+ 
| 
1248 | Hastbtirn: ....:..:5.000.; 23 122.0 6,08 1,27 | +046 0,06 0,20 
oe | SAGL-ATtal 656525500. s 24 120,7 9,76 1,00 | +-3,92 0,56 0,11 
2130 1 GPODMING ...52.6505..5.: 25 497,24 Zj90 loo | +-1,26 0,68 | 0,14 
1211 NNER ec PaF ee bn cecwine's 22 106,5 10,42 2,22 | +1,43' 0,68 0,15 
GEER OOO W os osc ccd ese nas 18 93,9 6,24 1,47 || +2,78;| 0,33 0,08 
TORS Oo ri 16 88,1 7,35 | 1,8¢ || +2,75) O45 | 0,1 
1181 "me Reerees 2.05.5. 5552 28 77,6 | 7,49 1,41 | —0,57| 0,50 | 0,09 
470: PARISKO® 3522S 19 71,2 Go 1,54 | +5,00! 0,00 | 0,00 
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and North Swedish types was also touched upon. The latter flowers 
about 10 days earlier than the former types, and it was pointed out 
that this difference is remarkably constant in successive years. Much 
new material has now been studied, and several seedling generations 
have been raised from isolated parent plants in the transplant series. 














Fig. 21. Spirwa ulmaria. Seedlings raised from the Grébming series (on the left, 
flowering) and from the Abisko series (on the right, fruiting). Photo 9. 8, 1929. 
Eight transplant series have been tabulated below. These come from 
the following regions: the Ferées (coll. at Vaag 1925), Scotland (coll 
at Killin 1925), England (coll. near Eastburn 1925), South Sweden 
(coll. at Stehag 1920), North Sweden (coll. at Abisko in Lappland 1923), 
Austria (coll. at Grébming in Styria 1924), Russia (coll. near Moscow 
1927), the Altai (coll. at Artebasch in East-Altai 1927). 
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The seedling generations, tabulated separately, have all been grown 
from isolated parent plants with the exception of the East-Altai 
series, which has been raised from seed material collected on the loca- 
lity. The rest of the series were raised in 1927 from (1) group isolated 
parent plants (two parent plants taken and allowed to intercross) 

















Fig. 22. Spirwa ulmaria. Seedlings raised from the Ferées series (on the left, 
in bud) and from the East-Altai series (on the right, flowering). Photo 9. 8, 1929. 


and from (2) pergamin isolated plants (inflorescences from two 
neighbouring plants in the series being enclosed in the same bag). The 
height differences between these seed plant generations, although not 
yet full-grown, run parallel with the height differences typical of the 
parent species, thus proving the hereditary nature of these differences. 
It has not been thought necessary to tabulate the values of earliness 
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Differences in height between the different transplant series togethe: 
with their quotients D/m (in heavy types). 








The 





Eastburn |East-Altai Grébming Killin Moscow _ Stehag Siete Abisko 

Eastburn ... x 1,3 + 2,36 | 4,3 +2,04 15,5 + 2,56 28,1 + 1,94 33,6 + 2,23 44,4 + 1,90 50,8 -+- 1,99 
0.6 2,1 6,1 14,4 15,1 23,4 25.5 

East-Altai ... x 3,0 +2,55 14,2 + 2,98 26,8 + 2,48 32,3 + 2,71 43,1 +2,44'49,5 + 251 
12 4.8 10,8 11 13,7 19,7 

Grébming... x 11,2 +2,74 23,8 + 2,17 29,3 + 2,44/40,1 4- 2,14 46,5 4-209 
41 11,0 12.0 18,7 20.9 

Rallin.....:... 12,6 +2,66 18,1 + 2,88 28,9 + 2,64 35,3 4+- 2.70 
4,7 63 10.9 13,1 

Moscow...... 5,5 + 2,35 16,3 + 2,01 22,7 4-213 
| 2.3 8,0 10,7 

‘Stehag ...... 10,8 + 2,32 17,2 + 2,40 
| 4,7 72 

| The Feerées 6,4 + 2,09 
3,1 


Abisko ...... 





Differences in earliness between the different transplant series together 
with their quotients D/m (in heavy types). 








Abisko \East-Altail Moscow | Stehag | Killin |Grébming | Eastburn Bicol 65 
| } 
Abisko ...... 1,08 + 0,11/2,22 + 0,08/2,25 + 0,113,57 + 0,15/3,74 + 0,14 4,54 + 0,20,5,57 + 0,09 60 . 
27s 20,5 23,8 26,7 22.5 619 
East-Altai ... 1,14 + 0,13 1,17 + 0,16 2,49 + 0,18 2,66 + 0,18'3,46 + 0,23/4,49 + 0,15 67 
8,8 7,3 13,8 14,8 15,0 29,9 
| Moscow...... De 0,03 + 0,14 1,35 + 0,17 1,52 + 0,16 2,32 + 0,22/3,35 + 0,12 ae 
0,2 7.9 9,5 106 | 27, 
|Stehag ...... 1,32 + 0,181,419 + 0,18/2,29 + 0,23/3,32 + 0,15 47 
73 8,3 10,0 22,1 
Kallin=:. >... 2. — x 0,17 + 0,20'0,97 + 0,25/2,00 + 0,17 39 .. 
0,9 39 =| 118 
Grébming ... -- x 0,80 + 0,24/1,83 + 0,17 29 
| 3,4 103 
Eastburn ... -- — — — x 1,03 -+ 0,22 26 .. 
4,7 
The Fzroées _ _ — 7 . 27 
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of the seedling generations, as these values correspond most closely to 
the values of the parent series. 

From the data tabulated above the following conclusions may be 
drawn: The material from England, Scotland and Austria is made up 
of rather late flowering but tall growing plants, while the series from 


Differences in height between the different seed 
with their quotients D/m (in heavy 








Height 
Field no. Source n 

M 6 m-+t 
65 East-Altai ......... 60  104,6) 8,66 | 1,14 
60 group isol. Grébming ......... 68 89,4 | 10,85 | 1,32 
67 perg. isol. Baketh Se cet cise’ 78 88,6 10,34 1,17 
51 group isol.| Stehag............... 69 74,7 | 11,92 | 1,44 
47 perg. isol. BY eer oe nt 54 70,0 14,71 2,00 
39 group isol. The Frerées ...... 51 55,4 1143. 1,60 
29 perg. isol. ae Po 48 50,1 | 9,03 | I, 
26 group isol. | Abisko............... 25 46,3 10,12 2,02 
27 perg. isol. Diener eeetsaae 50 46,7. 10,79 = 1,53 


plant series together 
types). 





60 


67 


51 47 39 29 











15,2 + 1,74 16,0 + 1,64'29,9 + 1,84 34,6 + 2,31 49,2 + 1,97:54,5 + 1,83 57,8 + 2,33157,9 + 1,911 


8,7 


9,8 


0,5 


16,3 15,0 25,0 29,8 24,8 30,3 

0,8 4-1,76 14,7 + 1,95'19,4 + 2,39|34,0 + 2,07,39,3 + 1,95 42,6 + 2,42'42.7 +. 2,02! 
75 8,1 16,4 20,2 17,6 21,1 

13,9 + 1,85 18,6 + 2,32 33,2 + 1,98'38,5 + 1,85 41,8 + 2,34 41,9 +- 1,92 

7,5 8,0 16,8 20,8 17,9 218 | 

x 4,7 +- 2,46 19,3 + 2,15 24,6 + 2,03 27,9 + 2,18 28,0 + 2,10! 

1,9 9,0 11,9 16,9 133 | 

-- : 14,6 + 2,56 19,9 + 2,46 23,2 + 2,85/23,3 +2,52) 

5,7 8,1 8,1 92 | 

5,3 + 2,15 | 8,6 + 2,58 | 8,7 +. 2,21 | 

25 3,3 39 | 

— x 3,3 + 2,48 | 3,4 +2,09 

1,3 1,6 | 

— - x 0,1 + 2,54 
04 | 
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South Sweden and from Moscow are early flowering and intermediate 
The Abisko series represents the most extreme combination 


in height. 
In the Feerées series low stature combines 


of earliness and low stature. 
with extreme lateness, while in the Altaian series great height combines 


with great earliness. 


SUCCISA PRATENSIS MOENCH. 


A few transplant series, collected at Killin in Scotland (1925), at 
Thorshavn in the Ferées (1925), and at Are in the central Scandinavian 
mountain district, are here tabulated. The low stature characteristic 
of the last two series, combined with earliness in the Are plants and 


with lateness in the material from the Feerdes, should be noticed. 








Height Earliness 
Field no. Source n 
M 6 m + M 6 m- 
1205 <1 LH mmcomrss Gar | 3 84,6 6,48 1,52 2,67; 1,08 0,25 
218 EEE ne ane 19 55,3 | 6,18 1,41 || + 2,92) 0,70 0,16 
1154 The F2eroes............, 19 42,2 6,20 1,42 4,05 0,78 0,18 
Diff.: Killin—Are: 29,3 + 2,08; Dm = 14,1 Diff: Are—Killin : 5,59 + 0,30; D/m = 18,6 
» : Killin—The Feer6es : 42,4 + 2,09; » :Are—The Freres : 6,97 + 0,24; 
D/m = 20,3 D/m = 29,0 
» :Are—The Freres: 13,1 + 2,01; » : Killin—The FverGes: 1,38 + 0,31; 
D/m = 6,5 D/m = 4,5 


ANEMONE HEPATICA L. 
Two transplant series of this species have been grown side by side 
at Akarp since 1924. They come from Wienerwald at Vienna and from 
Balteberga in southernmost Sweden. Only the values of earliness are 


here tabulated. 








Field no. Source n M 6 m-+ 
1126 Lo ee 20 + 4,18, 0,57 | 0,13 
1137s Balteberga......... 20 +-1,80 0,52 | O,12 


Diff.: Vienna—Balteberga : 2,38 + 0,17; D/m = 14,0 
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CALTHA PALUSTRIS L. 


The transplant series of this species have been collected at Frei- 
burg in Breisgau (1923), Karlsfeld outside of Munich (1926), Killin in 
Scotland (1925), Thorshavn in the Ferées (1925), Akarp (1925), Lulea 
in northernmost Sweden (1923), and at Artebasch in East-Altai (1927). 
The tabulated data on earliness include observations from two conse- 
cutive years (1929 and 1930). 








May 25, 1929 May 21, 1930 
Field no. Source n | 

M 6 m-+ | M 6 m-+ 
799 ee 14 |+ 5,00 0,00 | 0,00 | + 5,00) 0,00 0,00 
722 js) 1) ee a 17 -+-5,00 0,00 0,00 + 4,65! 0,88 0,21 
1213 1 i a ee 16 |—O,44 1,67 | O,2 | + 0,06) 1,69 | 0,42 
¢ 1160 The Ferées............, 20 |—2,00| 2.32 | 0,51 | —2,40| 2,55 0,57 
814 Akarp Tae Ree A PEE 20 +1,70, 1,28 0,29 | + 2,28) 0,68 0,15 
] 453 WI face eos deco 15 | -+-5,00 0,00 0,00 || + 5,00 0,00 0,00 
Oe S| OSEATAL ..;.0<.:-6<00.: 16 +-5,00 0,00 0,00 ||-+ 4,50) 0.52 0,13 


Differences in earliness between the different transplant series together 
with their quotients D/m (in heavy types). 


MAY 25, 1929. 








Freiburg Lulea Munich East-Altai Akarp Killin |, 10°. 

wroes 
.| Freiburg ... x (0,00 + 0,00 0,00 + 0,00 0,00 + 0,00 3,30 + 0,29 5,44 + 0,42 7,90 + 0,51 
0,0 0,0 0,0 11,3 12,9 165 | 
Lulea ...... < 0,00 + 0,00 0,00 -+ 0,00 3,30 + 0,29 5,44 + 0,42 7,90 0,51| 

| 0,0 0,0 11,3 12,9 15,5 

Munich...... — es 0,00 + 0,00/3,30 + 0,29 5,44 + 0,42 7,90 + 0,51 
0,0 11,3 12,9 155 | 
East-Altai... _ — x 3,30 + 0,29,5,44 + 0,42,7,90 + 0,51) 
: 11,3 12,9 15,5 
4 Akarp ...... _ —_ -- x 2,14 + 0,51 4,60 + 0,59 
| | 42 78 | 
Rillin’: ..2..: —_ is sa = x 2,16 + 0,66) 


3,7 


The Fierées _ ie ai ee PRR x 
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Fig. 23. Caltha palustris. Transplants from Munich (on the left, fruiting) and from 
Akarp (on the right, flowering). Photo 1. 6, 1929. 

















Fig. 24. Caltha palustris. Transplants from the East-Altai (on the left, fruiting) 
and from the Ferées (on the right, barely flowering). Photo 1. 6, 1929. 
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MAY 21, 1930. 








Freiburg Lulea Munich East-Altai Akarp Killin ‘ia me 
wroes 

Freiburg ... x 0,00 + 0,00 0,35 + 0,21 0,50 + 0,13/2,72 + 0,15 4,94 + 0,42 7,40 + 0,57 
0,9 1,7 38 18,1 11,s 13,0 

uted: :) sco: < (0,35 + 0,21 0,50 + 0,13/2,72 + 0,15 4,94 + 0,42 7,40 + 0,57 
ey 33 18,1 lis 13,0 

Munich...... - x 0,15 + 0,25 2,37 + 0,26 4,59 + 0,47/7,05 + 0,61 
0,6 9,1 _ 98 li,s 

East-Altai... - - - : 2,22 + 0,20 4,44 + 0,47 6,90 + 0,59 
11,1 94 11,7 

Akarp ....:. — = os — x 2,22 + 0,45 4,68 +- 0,59 
4.9 79 

Rani: ..:.;. - x 2,46 + 0,71 
365 

| The Feer6ées 





Thus in Europa the southernmost and the northernmost series are 
seen to be the earliest ones. The Akarp series falls much behind, and 
the material from the Ferées is very late. The East-Altaian plants, 
again, are very early. 

It should also be pointed out that the height differences between 
different series, although not definitely ascertained, are in some cases 
found to be rather marked. The South German and the East-Altaian 
material is distinctly taller and more robust than the material from 
Akarp and from the Feerdées. 


PRIMULA ACAULIS L. 


Two transplant series have been studied, one from Candrita out- 
. side of Trieste in Italy (coll. 1924), and another from Killin in Scotland 











May 25, 1929 | April 18, 1930 
Field no. Source ; on 
M o | m+ ! M 6 m-+- 
pe pare 
| 6 | ae 14 |+ 5,00 0,00 | 0,00 | +- 4,50; 0,59 . 0,16 
: 1231 NMI ot ees 11 2,50) 0,49 | O14 | +0,27/ 0,79 | 0,24 
Diff.: Trieste—Killin : 2,50 + 0,14; Diff.: Trieste—Killin : 4,23 + 0,283 


D/m = 17,9 D/m = 15,1 
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(coll. 1925). The values of earliness have been calculated for two conse- 
cutive years (1929 and 1930). The Trieste series, as seen from the table, 
is by far the earliest one. With regard to height differences it must 

















Fig. 25. Primula acaulis. Transplants from Trieste (on the left, fruiting) and 
from Killin in Scotland (on the right, flowering). Photo 1. 6, 1929. 
suffice to state that the Trieste plants reach at least twice the height of 


the Killin plants. 


PRIMULA ELATIOR L. 


The types studied of this species have been transplanted from 
Garmisch-Partenkirchen (1924), from Munich (1924), from Sassnitz on 
Riigen (1928), and from Ovedskloster in southernmost Sweden (1926). 





May 20, 1929 


| Field no. Source n 
| 
| 





M 6 | m+] M 6 | m+ 
946 | Garmisch-P ............ 11 | + 5,00 0,00 0,00 Pees 0,38 0,12 
BOS {MEBICN -.. 2.02.2 <...c05. 16 |+5,00 0,00 | 0,00 [+ Sac 0,41 0,10 


955 Rigen Pee eA 18 | -+-5,00 0,00 | 0,00 |/-+-1,50 0,24 | 0,06 
1133. Ovedskloster ......... 19 |+2,63 0,71, | 0,16 | + 0:33 | 0,61 = 0,14 














THE SELECTIVE EFFECT OF CLIMATE 145 


Diff.: Garmisch-P— Munich : 0,00 + 0,00; Diff.: Garmisch-P—Munich: 0,35 + 0,15; 


D/m = 0,0 D/m = 2,3 

» : Garmisch-P—Rtgen : 6,00 + 0,00; » : Garmisch-P—Riigen : 2,09 + 0,13; 
D/m = 0,0 D/m = 16,1 

» : Garmisch-P—Ovedskl. : 2,37 + 0,16; » : Garm.-P—Ovedskl. : 3,06 + 0,18; 
D/m = 14,8 D/m = 17,0 

» : Munich—Riigen : 0,00 + 0,00; » : Munich—Rigen: 3,44 + 0,12; 
D/m = 0,0 D/m = 28,6 

» : Munich—Ovedskl. : 2,37 + 0,16; » : Munich—Ovedskl. : 3,41 + 0,17; 
Dim= 143 D/m = 20,1 

» : Rtigen—Ovedskl. : 2,37 + 0,16; » : Riigen—Ovedskl. : 0,97 + 0,15; 
D/m = 14,8 D/m = 6,5 


The South German series are found to be markedly earlier than the 
other series, and the Ovedskloster plants are the latest ones. The table 
includes observations from two years (1929 and 1930). No measure- 
ments on height have been made, but it should be pointed out that the 
Swedish plants are lower in stature than the German plants. 


é PRIMULA OFFICINALIS L. 


In transplant series originally collected at Vienna (1924) and at 
Stenshuvud in southernmost Sweden (1921) group isolations have been 
made, four plants, taken at random in the series, being grown together 
and allowed to intercross within the group. The seedling generations 
were raised in 1926. The differences in height and earliness between 
the two seedling generations are tabulated below. It is at once seen 
that the Vienna series is much taller and much earlier than the South 
Swedish plants. 








| | 
| Height I Earliness 
| I 
Field no. Source aa | | 
| M 6 | mt ! M o | m+ 
| | } | | | 
es Drees a 20 | 21,1 | 2,95 | 0,66 i+ 1,00! 1,08 | O24 | 
266 | Stenshuvud ............ |. 20 | 13,8 1,39 | 0,31 ||— 1,90! 0,88 | 0,20 
Diff.: Vienna—Stenshuvud: 7,3 + 0,73; Diff.: Vienna—Stenshuvud : 2,90 + 0,31; 
D/m = 10,0 D/m = 9,4 
i PULMONARIA OFFICINALIS L. 


Two seedling generations were raised in 1926 from transplant 
material collected at Garmisch-Partenkirchen (1924) and at Fagelsang 
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near Lund in southernmost Sweden (1924). The group isolated plants, 
four in each series, were grown together and allowed to intercross 
within the group. It is seen from the table on earliness that the 
Garmisch-Partenkirchen plants are earlier than the South Swedish 
plants. The differences in height between the two seedling genera- 
tions have not been calculated, but the plants of. southern origin are 
also in this species markedly taller than the plants from more northern 
latitudes. 








Field no. Source n M 6 | m+ 
| 914  Garmisch-P ...... 21 (+414! 0,73 | 0,16 
| 375 | Fagelsang ......... 19 +26 0,50 0,1 


Diff.: Garmisch-P—Fagelsang : 1,88 + 6,20; D/m = 9,4 


III. DISCUSSION OF THE RESULTS. 


From the results presented in Chapter II, based on observations on 
57 seedling generations and 61 transplant series, it is quite evident that 
climate strongly influences the distribution of the biotypes of a species. 
Considering first the group of aestival plants (25 species in all), it will 
be observed that in the northern part of the investigated area pronoun- 
ced earliness combines with rather moderate height, while in the 
southern parts of the area lateness combines with great height. There 
is, further, a combination of low growth and lateness in the extreme 
maritime parts of the west, while in the east great height and pro- 
nounced earliness are combined. From the seedling generations raised 
in the case of alpine and lowland types of the same species it is also 
evident that the former are genotypically lower and earlier than the 
latter (see Campanula rotundifolia, Geum rivale, Ranunculus acer, and 
Solidago virgaurea). 

Before going further a few words should be said of the differences 
found between the material in its natural environment and the same 
material in culture at Akarp. When material from alpine regions or 
from the extreme north is brought under culture in the more genial 
climate of southernmost Sweden, it invariably flowers earlier and 
grows taller than it does in its original habitats. Conversely, material 
from southern and still more genial climatic regions than South Sweden 
mostly decreases in height and flowers later here than it does in the 








Aa 
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wild in, for instance, Ungary or Italy. These self-evident facts ob- 
viously do not influence the results here presented, where the relative 
values of height and earliness of the different types, grown together 
under as uniform conditions as possible, are alone decisive and signi- 
ficant, as expressions of the hereditary and genotypical differences 
between the types. It should be added that southernmost Sweden is 
well suited for culture experiments of this kind, since material from a 
wide range of climates may here be grown. However, material from 
the middle and southern parts of Italy has in some cases (for instance 
in the case of Bellis perennis and Geum urbanum) been found to suffer 
from the winter and has therefore to be discarded. 

The material investigated, apart from the alpine types, comes 
from four main regions, widely differing from one another with regard 
to climate. The different latitude and position in relation to the sea 
indicate the type of climate characteristic of these regions. The diffe- 
rences in summer (and winter) temperature between the northern and 
the southern parts of the investigated area are striking, and the length 
of the vegetation period in north and south is also very different. 
Again, the maritime climate of the western part, with its cool summers 
and mild winters, offers evidently quite other conditions of life than 
the continental type of climate of the investigated parts of Russia and 
Siberia, even if the extreme steppe region has to be excluded here for 
want of material. Some notes with regard to the climate of the Altai 
region should be added. At Biisk, on the outskirts of the Altai, the 
annual mean of the january temperature is — 15,6° C and the mean of 
the july temperature 19,1° C. A yearly rainfall of 457 mm is recorded. 
In East-Altai (mean of 7 years, measured at Andobinski Priisk, 550 m. 
sup. m.) the annual mean of the january temperature is — 17,5° C 
and the mean of the july temperature 18,0° C, while precipitation 
amounts to 938 mm annually, with a maximum in june—july (see 
further FICKELER 1925 a and 1925b). For details as to the climate in 
the Ferées in relation to the flora reference should be made to the 
work of OSTENFELD (1906). Temperature and rainfall records from a 
number of places mentioned in the present study are also given in 
KGPPEN (1923). 

Corresponding to the change in climate there is, as seen from the 
details in Chapter II, a change also in the genotypical composition of 
the species population. Even in the cases where only transplant series 
have been used this conclusion seems well founded, as the seedling 
generations furnish a proof in the very same direction. The nature 

Hereditas XIV. 11 





148 GOTE TURESSON 





of the change has already been stated. Early and comparatively lov: 
growing types correspond no doubt best to the short and relatively coc: 
summer of the north. The long vegetative season and the higher sum- 
mer temperature farther to the south apparently favour the more 
bulky, tall growing and late flowering types of a species. In the mari- 
time region of the west also late flowering types prevail (see Fragaria 
vesca, Geranium silvaticum, Geum rivale, Spirea ulmaria), but with 
the intensification of that type of climate, as in the Ferées, lateness 
becomes combined with low growth, or even with dwarf growth 
Finally, the climate of the continental region to the east (with a fair 
amount of summer precipitation) supports types which combine great 
height with earliness. This plant type is found most typically in the 
wooded region on. the lower levels of the Altai (see also TURESSON 
1929). As to this latter type it is interesting to note that travellers in 
the Altai invariably comment upon the luxuriance and the great height 
of the plant species in the »taiga» of this region, due, according to their 
opinion, to the direct effects of abundant rainfall and high temperature 
in summer (see for instance GRANO 1919 and 1921). 

The group of spring plants differ from the aestival plants with 
regard to earliness, as seen from the table records. Considering first 
Caltha palustris, it will be observed that earliness decreases towards 
north. Thus the South German types are very much earlier than South 
Swedish types. Still farther to the north early types reappear, as seen 
from the Lulea series. Also in other spring plants the types from South 
Sweden are invariably found to be later than the types from more 
southern latitudes. Whether or not a reappearance of early types takes 
place farther to the north also in other spring species with extened 
northerly distribution (for instance in Primula officinalis and in Pul- 
monaria) can not be ascertained at present, but this is most probable. 
When weighing the causes of this peculiarity it is necessary to remem- 
ber that the floral buds of the spring plants here discussed hibernate 
in a more or less advanced state, resembling in this respect the flowers 
of so many arctic-alpine plants. For instance, in Caltha palustris all 
parts of the flower bud are well developed in autumn (BRUNDIN 1898). 
Now, it seems most reasonable to suppose that types with particularly 
advanced floral winter buds have been selected in the south and in the 
extreme north. In the south the leafing of the trees, as well as the 
awakening of the vegetation as a whole, take place at a much earlier 
date than farther to the north, and the southern spring plant types must 
necessarily be earlier than those farther to the north in order to fit in 
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with the periodicity. ’In the extreme north the shortness of the vege- 
tation period obviously calls for similarly advanced floral structures. ; 
With regard to differences in leafing time in forest trees it should be 
added that southern material, grown side by side with northern mate- 
rial of the same species, bursts into leaves at an earlier date than the 
latter, as shown, for instance, by HaucH (1927). That these differences 
in leafing time are genotypically founded can hardly be doubted. ; 

The same most probably holds true of the differences in the time 
of leafing, defoliation etc. between material from different levels, as 
found by CIESLAR in various forest trees (cf. CIESLAR 1907). The 
hereditary nature of the »climatic varieties», grown under controlled 
conditions from seed material of forest trees of different provenance 
by for instance ENGLER (1907, 1913) has also been made reasonably 
certain. The early setting-in of the winter colouration in the leaves of 
for instance the Swedish Pinus silvestris material, investigated by 
ENGLER, or the moderate height reached by trees of such origin as com- 
pared with material of more southern origin, recall the behaviour of 
the herbs discussed above. While, of course, the Lamarckian views 
entertained by CIESLAR and ENGLER with regard to the origin of the 
climatic varieties in forest trees can no longer be upheld, yet the bearing 
of these studies on the present problem is easily seen. 

In the field of agriculture a large amount of data has been collected 
on the question of »acclimatization» (cf. NILSSON-EHLE 1914, 1924). 
The specialization to distinct climatic regions of the various varieties 
and strains, intensified by modern breeding work, is too known to be 
discussed here at any length. However, it is of great interest to find 
that in some of our cultivated or semi-cultivated species types are met 
with, which correspond to the above described types in wild species. 
The clovers are particularly interesting in this connection. The red 
clover, indigenous in Sweden, is low in stature and very early, while 
the red clover cultivated in most parts of Sweden is a tall growing. 
robust and late type (cf. WITTE 1913). This latter type can not possibly 
be of Swedish origin. It is also believed that it has been introduced 
from the south, probably from Styria (BLOMEYER 1889). In the white 
clover, again, the cultivated strains of Scandinavian origin are low 
growing and early, while the white clover from farther south (for 
instance the Ladino, or Lodi, white clover from Italy) is later and larger in 
all parts (cf. WITTE 1912). Furthermore, from the experiments with 
herbage plants conducted at Aberystwyth in Wales (cf. STAPLEDON 
1928, STAPLEDON and Davies 1930, JENKIN 1930) it appears certain 
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that in a number of species (Dactylis glomerata, Phleum pratense, 
Lolium perenne) the strains indigenous to England are later and lowe: 
in stature (»pasture type») than the non-indigenous strains, which 
mostly are made up of early flowering and tall growing individuals 
(»hay type»). Although probably biotic factors to a very large extent 
are responsible for the differentiation of the pasture type in England 
(STAPLEDON 1928), yet this type corresponds closely to the maritime 
type described above in other species. It therefore does not seem im- 
probable that climatic and biotic factors work hand in hand in the 
differentiation process of the English pasture type. 

With regard to the cereals of West Europe the increase in earliness 
from south to north is well known, and MALZEw (1930) has recently 
found that this rule applies to the whole Euavena group of the oats. 
In cereals which extend into summer-dry steppe regions early forms 
are also found in the south. Thus in rye the earliest forms are found 
in the Crimea and in the Ukraine, and these forms are supplanted 
farther to the north, where sufficient rain falls in summer, by later 
forms (ANTROPOV 1929). These extreme steppe forms represent a type 
which for want of material has not been dealt with in this paper. The 
type combines earliness with a low, often much branched growth. Among 
cultivated plants hemp and flax have been shown to possess types of 
this kind (cf. VAvILov 1926). 

Apart from the theoretical importance of the study of the wild 
species from the point of view of climatic selection it is at once seen 
that agriculture, as well as forestry, may profit by such studies. When 
for instance the effort is made to obtain material of a herbage plant of 
a certain type, say an early, tall growing type, we now know where 
to look for it. We have to go to the eastern continental regions with 
fair summer precipitation, provided that the species does occur in these 
regions. The chances of finding this type in other regions, in Italy or 
in South Germany for instance, are as poor as the chances to find the 
late and tall growing type of the species in Sweden. 


SUMMARY. 


1. The present study of the effect of climate in differentiating by 
selection the plant species into ecotypes is based on observations on 31 
different species, series of which have been collected in different climatic 
regions in Europe and in Asia and grown under controlled conditions. 
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‘Two characters have been studied, namely plant height and earliness, 
and statistical data concerning these characters have been obtained from 
57 seedling generations and from 61 transplant series. 

2. Climate strongly influences the distribution of the biotypes 
within a species, and one climatic region therefore harbours a distinct 
biotype group, genotypically different from the biotype group of another 
region. 

3. In aestival species pronounced earliness combines with rather 
moderate height in the northern part of the investigated area, while in 
the southern part of the area lateness combines with great height. 
There is, further, a combination of low growth and lateness in the 
extreme maritime parts of the west, while in the eastern continental 
region (with a fair amount of summer precipitation) great height and 
pronounced earliness are combined. 

; 4. From the seedling generations raised in the case of alpine and 
lowland types of the same species (Campanula rotundifolia, Geum 
rivale, Ranunculus acer, and Solidago virgaurea) it is also evident that 
the former are genotypically lower and earlier than the latter. 

5. The group of spring plants investigated differs from the aestival 
plants in regard to earliness. The types of various spring plants in 


South Sweden are thus invariably found to be later than types of the 
same species from more southern latitudes. The probable explanation 
of this peculiarity is discussed. 

6. Related questions in the fields of forestry and agriculture are 
discussed, and the importance to these lines of research of the study 
of the wild species from the point of view of climatic selection is also 
touched upon. 
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UBER CHROMOSOMENVERMEHRUNG IN 
GALEOPSIS-KREUZUNGEN UND IHRE 
PHYLOGENETISCHE BEDEUTUNG 


VON ARNE MUNTZING 
HILLESHOG, LANDSKRONA, SCHWEDEN 


(With a summary in English) 





D" Labiatengattung Galeopsis umfasst zwei Untergattungen, subg. 
Ladanum REIcuB. und subg. Tetrahit REIcHB. Zu der letzten 
Untergattung gehéren die Arten Tetrahit L., bifida BOENN., pubescens 
BEss. und speciosa MILL. Wie frither gezeigt wurde (MUNTZING 1930) 
bilden diese vier Arten zwei natiirliche Gruppen, die eine aus Tetrahit 
und bifida bestehend, die andere aus pubescens und speciosa. Tetrahit 
und bifida kreuzen sich namlich spontan und experimentell sehr leicht, 
geben aber mit pubescens und speciosa keine lebensfahigen Bastarde. 
Die letztgenannten Arten bilden andererseits eine geschlossene Gruppe 
Pubescens und speciosa kreuzen sich leicht untereinander, aber nicht 
mit den anderen Galeopsis-Arten. Zufolge spontaner Kreuzungen inner- 
halb jeder der beiden Gruppen sind die vier Arten der Untergattung 
ziemlich polymorph. Die vitalen Kombinationen verteilen sich aber 
sehr deutlich auf vier Biotypenkomplexe, die Arten pubescens und 
speciosa, Tetrahit und bifida. . Parallel zu der experimentell konsta- 
tierten Gruppierung gehen Unterschiede in der Chromosomenzahl. 
Pubescens und speciosa haben haploid 8 Chromosomen, Tetrahit und 
bifida 16. 

Wie schon eingehend erértert worden ist (MUNTZING 1930, S. 293) 
bestehen zwischen diesen Arten nahe verwandtschaftliche Beziehungen. 
Schon mitgeteilte experimentelle und zytologische Tatsachen deuteten 
stark darauf hin, dass Tetrahit und bifida phylogenetisch jiingere, 
durch Artkreuzung und Chromosomensummation entstandene Arten 
sind. Die Elternarten miissten speciosa und pubescens oder diesen 
Arten sehr nahestehende Biotypen sein. — Eine der wichtigsten Stiitzen 
dieser Auffassung war das Auftreten einer triploiden Pflanze in F, der 
Kreuzung pubescens X speciosa. Diese Pflanze hatte namlich nicht 
nur eine erhéhte Chromosomenzahl, sondern war auch morphologisch 
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von echter Tetrahit nicht zu unterscheiden und wurde deshalb »pseudo. 
Tetrahit» genannt. Die Pflanze war aber fast vollkommen steril (1930, 
S. 293). Nur aus der Riickkreuzung mit der einen Elternart, pubescens 
(als Vater), wurde ein einziges Niisschen erhalten. Dieses Niisschen 
wurde im Friihjahr 1930 ausgekeimt, drohte zuerst zugrunde zu gehen, 
wurde aber. gerettet und ergab eine Pflanze, die sich als tetraploid 
herausstellte. Die Chromosomenzahl wurde sowohl in Wurzelspitzen 
als bei der Reduktionsteilung sicher festgestellt (Fig. 12 und 7—10) 
Es wurde also tatsichlich die theoretische Méglichkeit realisiert, auf 
die ich schon friiher hingewiesen hatte (1930, S. 295), namlich die 
Erreichung von Tetraploidie durch Riickkreuzung einer triploiden 
Pflanze mit einer der diploiden Ausgangsformen. Die Pflanze kann 
dann kaum in anderer Weise entstanden sein als durch Vereinigung 
einer unreduzierten triploiden Eizelle mit einer mannlichen haploiden 
pubescens-Gamete. Aus Griinden die im Folgenden zu erwahnen sind 
wurde diese tetraploide Pflanze »AT» (artifizielle Tetrahit) genannt. 


MORPHOLOGIE DER AT-PFLANZE. 


Morphologisch war AT der triploiden Mutterpflanze sehr ahnlich, 
nur etwas kraftiger und wenn méglich noch mehr mit echter Tetrahit 
iibereinstimmend. Die Pflanze (Fig. 2) war normal entwickelt und 
erreichte eine Héhe von 114 cm. Die Elternlinien (Fig. 1 und 3) waren 
durchschnittlich etwas niedriger (die Mittelwerte fiir pubescens und 
speciosa 104 bzw. 91 cm). Die Differenz ist entweder durch »Luxu- © 
riieren» der AT-Pflanze verursacht oder nur modifikativ bedingt — 
AT im Gewichshaus, die Eltern auf freiem Felde aufgezogen. 

Die Bliiten waren relativ klein, aber etwas grésser als bei der 
Mutterpflanze. Der Mittelwert fiir die Bliitenlange war bei pseudo- 
Tetrahit 17,07 mm (1930, S. 291), bei AT 19,36 mm (42 Bliiten gemessen). 
Die Lange variierte bei der erstgenannten Pflanze zwischen 15 und 18, 
bei AT zwischen 17 und 23 mm. Von den Elternlinien hatte pubescens 
1929 den Mittelwert 29,31 + 0,20, 1930 29,79 + 0,16 mm. Die entsprechen- 
den Werte von speciosa waren 27,08+ 0,44 und 30,71+ 0,23 mm. Die 
relative Kleinbliitigkeit der AT-Pflanze ist also auffallend, was aus den 
Abbildungen auch unmittelbar ersichtlich ist (Fig. 4—5). Obgleich 
ziemlich erhebliche Liniendifferenzen vorkommen, ist eine durch- 
schnittliche Kleinbliitigkeit fiir echte Tetrahit charakteristisch und 
bildet eines der artunterscheidenden Merkmale gegentiber pubescens 
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1 3 
Fig. 1. G. speciosa. — Fig. 2. Die AT-Pflanze. (5 Zweige sind weggeschnitten und 
als Stecklinge benutzt. Die Pflanze deshalb scheinbar wenig verzweigt). — Fig. 3. 
G. pubescens. — (Fig. 1—3: Der Massstab ist 50 cm lang.) 


Obere Reihe, von links nach rechts: Bliiten von G. speciosa, AT, echter 
Tetrahit (die T—M-Linie) und pubescens. Untere Reihe: dieselben Bliiten in Seiten- 
ansicht. 
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und speciosa. Bei den Tetrahit-Linien T—D, T—B und T—N wa: 
z. B. die Bliitenlange im Durchschnitt resp. 18,70, 20,00 und 18,83 mm. 

Fiir echte Tetrahit ist weiter die Gitterzeichnung am Mittellapper: 
sehr charakteristisch. Im Gegensatz zu bifida ist diese Zeichnung hier 
nicht tiber den ganzen Lappen verbreitet, sondern mehr oder weniger 
an der Basis der Lappen konzentriert. Pubescens stimmt in dieser 
Hinsicht in der Hauptsache mit Tetrahit, speciosa mit bifida iiberein. 
Schon bei der pseudo-Tetrahit war diese Zeichnung tiberwiegend vom 

Tetrahit-Typus, aber nicht ganz 

scharf abgegrenzt, bei AT dagegen 

unmoglich von echter Tetrahit- 

Zeichnung zu unterscheiden (Fig. 4). 

Beziiglich der Bliitenfarbe ist 

speciosa schwefelgelb mit violettem 

Mittellappen, die zur Kreuzung ver- 

wendete pubescens-Sippe purpurrot. 

Die triploide pseudo-Tetrahit war 

hellrot-fleischfarbig, die AT-Pflanze 

ebenfalls rotblihend wie die Mut- 

terpflanze nur etwas kraftiger und 

dunkler aber noch mit einem gelb- 

lichen Anstrich. Die Farbennuance 

war bei AT ganz dieselbe wie bei 

meinen Tetrahit-Linien T—L (1930, 

Pl. IV, Fig. 8) und T—M. Da wei- 

“ d : : ter die Bliiten auch in Grésse, Form 

ce ae ae re = (Mittellappen ohne  Einkerbung) 

echte Tetrahit, d: pubescens. (Je und Typus der Gitterzeichnung typi- 

3 Bliiten). sche Tetrahit-Bliiten waren, konn- 

é ten die Bliiten von AT von denen 

der T—M Linie tatsichlich nicht unterschieden werden. Die AT- 

Pflanze, aus Kreuzungen zwischen schwedischer speciosa und mittel- 

europdischer pubescens entstanden, hatte also Bliiten die mit denen 

einer Tetrahit-Linie aus England (Eastbourne) phaenotypisch identisch 

waren. Vegetativ war aber AT von dieser Tetrahit-Linie ver- 
schieden. 

Der Kelch und die Kelchzahne sind bei pubescens durchschnittlich 
klein, bei speciosa dagegen kraftig entwickelt (Fig. 6). Die pseudo- 
Tetrahit und AT (Fig. 6) waren in dieser Hinsicht intermediar. Die 
Kelchdimensionen bei echter Tetrahit (und bifida) sind sehr variabel 
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(Fig. 6), aber im Vergleich mit pubescens und speciosa wahrscheinlich 
durchschnittlich intermediar. 

Die Blattbasis ist bei pubescens gew6hnlich breit und oft fast herz- 

formig, bei speciosa dagegen zugespitzt. Die Blattzahne sind bei 
pubescens im allgemeinen zahlreicher und kleiner als bei speciosa. 
Bei Tetrahit ist die Blattform sehr variabel aber durchschnittlich mehr 
speciosa- als pubescens-ahn- 
lich. Die Blatter der pseudo- 
Tetrahit und AT waren ein- 
ander ahnlich und konnten 
als echte Tetrahit-Blatter gel- 
ten. Die durchschnittlichen 
Werte fiir Blatt-Lange, -Breite 
und Index waren bei pseudo- 
Tetrahit 10,1 cm, 5,1 cm und 
19s, bei AT 10, cm, 5,2 cm 
und 2,03. Die durchschnitt- 
liche Summe der Blattzaihne 
(der einen Blatthalfte) war 
bei pseudo-Tetrahit 12,0, bei 
AT 12,5. 

Beziiglich der Behaarung 
ist pubescens wie der Name 
andeutet mit weichen Haaren 
reichlich versehen. Borsten- 
haare fehlen in_ typischen , 

Fallen (und zwar auch bei 

der zur Kreuzung verwende- 

ten Sippe) ganz oder fast Fig. 6. Kontaktkopien von Kelchen (zur 
ganz. An den Nodien sitzen 24H, Blthene),«: specioan, bs pubescens 
dichte Gruppen von_ roten Linien (T—B und T—D). 
Driisenhaaren. Bei speciosa 

ist die Borstenbehaarung ganz iiberwiegend, weiche Haare sind spar- 
lich. Die Driisenhaare sind gelb, nicht zu Gruppen konzentriert son- 
dern mehr iiber die ganzen Internodien verteilt. Bei Tetrahit ist die 
Borstenbehaarung mehr oder weniger ausgepragt, die roten Driisen- 
haare sind fast immer zu Gruppen vereinigt (vgl. 1930, S. 295). Bei 
der triploiden pseudo-Tetrahit kamen Borstenhaare, weiche Haare und 
Driisenhaare ziemlich sparlich vor. Die Driisenhaare sassen vorwiegend 
an den Nodien, waren aber nicht ganz so konzentriert wie bei echter 
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Tetrahit oder pubescens. Bei der AT-Pflanze waren die Borstenhaare 
ziemlich sparlich und iiber die Internodien verteilt. Die weichen Haaie 
waren auch am Stamm sparlich, die Zweigspitzen und die Kelche d:- 
gegen reichlich weich behaart. Die Verteilung der Driisenhaare wir 
ganz wie bei typischer Tetrahit und pubescens. 

Im Gegensatz zu den anderen Arten der Untergattung sind die 
Nodien bei typischer pubescens (und bei der zu den Kreuzungen ver- 
wendeten Sippe) nicht angeschwollen. Bei der pseudo-Tetrahit und AT, 
die beide ein speciosa-Genom enthielten, waren die Nodien etwas, aber 
wenig angeschwollen. 


REDUKTIONSTEILUNG, FERTILITAT UND GENOTYPISCHE 
KONSTITUTION DER AT-PFLANZE. 


Die Chromosomenzahl wurde zuerst in mehreren Wurzelspitzen 
gezahlt und dann auch bei der Reduktionsteilung der P. M. Z. festge- 
stellt. — Beilaufig mag erwahnt werden dass von der AT einige Steck- 
linge aufgezogen wurden. Wurzelspitzen von diesen Stecklingen zeigten 
teils die normale somatische Zahl 32, teils kamen hier (aber nicht bei 
der Mutterpflanze) haufig Sektoren mit erhéhter Chromosomenzahl 


vor. Ich werde bei anderer Gelegenheit ausfiihrlicher dariiber berichten. 

Die Reduktionsteilung scheint bei der AT-Pflanze ganz regelmAassig 
zu sein. Mehrere heterotypische Metaphasen zeigten die Verteilung 
16—16 (Fig. 7—9). Auch homotypische Metaphasen mit 16 Chromo- 
somen wurden beobachtet (Fig. 10). Die Interkinese und das Tetraden- 
stadium waren ganz normal. Bei der Diakinese wurden regelmissige 
Gemini beobachtet, nur in einem Falle sah ich einen ringférmigen 
Komplex, wahrscheinlich aus drei oder vier Chromosomen bestehend. 
Diese Diakinesen waren aber verspatet und nicht ganz gut fixiert. 

Die Fertilitat der AT war sehr gut. Samenansatz bei Selbstbe- 
staubung wurde ohne Schwierigkeit erhalten und zwar auch ohne 
kiinstliche Pollinierung. Aus 6 sorgfaltig isolierten Zweigen wur- 
den etwa 300 Samen erhalten. Die Fertilitat war doch nicht absolut. 
Ungefahr 30 % der Pollenkérner waren steril. Der Pollen wurde vier 
Male untersucht und gab die folgenden Werte: 72, 69, 66 und 67 % 
guten Pollen. 4 

Wie friither gezeigt worden ist (MUNTZING 1927—28; 1930, S. 290) 
haben pubescens und speciosa der niedrigeren Chromosomenzahl ent- 
sprechend kleinere Kerne, Pollenmutterzellen und Pollenk6érner als 
Tetrahit und bifida. Auch die tetraploide AT-Pflanze hatte offenbar 
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Fig. 7—12. — 7—10: Meiotische Teilungen bei der AT-Pflanze. > = 2180. — 7—9: 

Heterotypische Anaphasen. Die Chromosomenverteilung ist regelmassig 16—16. — 

10: Homotypische Metaphase. — 11: Somatische Kernplatte einer F3-Pflanze aus der 

Kreuzung pubescens X speciosa (2n= 16). — 12: Somatische Platte von der AT- 
Pflanze (2n = 32). — (Fig. 11—12: X = 2970). 
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auch gréssere Pollenmutterzellen und Pollenkérner (die gesunden) a's 
die Elternarten. Aufs geradewohl wurden von pubescens, specios«, 
der triploiden pseudo-Tetrahit, der AT-Pflanze und einer echten Tetrahit 
je 20 Pollenmutterzellen gemessen und ihr relatives Volumen berechnei. 
Die erhaltenen Werte waren resp. 1,2:0,8:1,6:2,4:2,2. Die Pro- 
portionalitat zwischen Chromosomenzahl und Pollenmutterzellenvolu- 
men ist deutlich. — Ebenso wurden Stichproben von Pollenkérnern 
gemessen. Von jedem Typus wurden 30 Koérner gemessen. Das rela- 
tive Volumen fiir pubescens, speciosa, AT und eine echte Tetrahit war 
resp. 0,9: 1,1: 1,3: 1,3 (vgl. 1927—28, Tab. 10). 

Da die Reduktionsteilung bei AT anscheinend ganz regelmissig 
ist, kann die partielle Pollensterilitat kaum von Chromosomenaberra- 
tionen verursacht sein. In Anbetracht der Entstehungsweise von AT’ 
ist aber diese Sterilitat ganz natiirlich. — Wie schon eingehend erortert 
worden ist (1930, S. 290), ist die triploide pseudo-Tetrahit sehr wahr- 
scheinlich aus der Vereinigung einer reduzierten und einer unreduzier- 
ten F,-Gamete entstanden. Man k6énnte vielleicht meinen, die Pflanze 
sei eine Einmischung, aus einer zufalligen Kreuzung zwischen (pu- 
bescens X speciosa) F, und Tetrahit oder bifida entstanden. Das ist 
aber vollstandig ausgeschlossen, erstens weil F, isoliert wurde, zweitens 
weil Kreuzungen zwischen diploiden und tetraploiden Formen (gleich- 
giiltig ob homo- oder heterozygot) in dieser Untergattung iiberhaupt 
nicht gelingen (1930, S. 296). Die pseudo-Tetrahit ist also genotypisch 
sicher nur aus den pubescens- und speciosa-Genomen synthetisiert. — 
Da der F,-Bastard pubescens X speciosa Gameten mit variierenden 
Chromosomenzahlen bildet (1930, S. 285), kénnte die Chromosomen- 
zahl 24 theoretisch auch aus der Vereinigung zweier aneuploiden 
Gameten zustande kommen. Das ist aber sehr unwahrscheinlich, da 
solche Gameten nicht lebensfahig sind oder jedenfalls nicht lebensfahige 
Zygoten bilden. Fiinf F,-Pflanzen, deren Reduktionsteilung 1929 un- 
tersucht wurde, waren namlich normal diploid wie die Eltern. Im 
Friihjahr 1930 wurden nun weiter Wurzelspitzen von 11 neuen F,.- und 
35 F;-Pflanzen untersucht. Die F;-Pflanzen stammten teils nach Iso- 
lierung, teils nach freiem Abbliihen von stark sterilen F,-Pflanzen, bei 
denen also ganz besonders Chromosomenkomplikationen vorkommen 
diirften. Trotzdem zeigten sich diese 46 Pflanzen samtlich diploid wie 
die Eltern’. Es kann demnach kaum bezweifelt werden, dass die 


1 Gleichzeitig wurde die somatische Zahl 16 bei drei verschiedenen speciosa- 
Biotypen, zwei pubescens-Biotypen und auch bei G. Reuteri REICHB. F. konstatiert. 
G. Reuteri hat also dieselbe Chromosomenzahl wie die anderen Arten des subg. 
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pseudo-Tetrahit aus zwei F,-Gameten entstanden ist, von welchen die 
eine ein speciosa- und ein pubescens-Genom fiihrte, wahrend die andere 
wahrscheinlich ein Rekombinationsgenom enthielt. Da bei dem subg. 
Tetrahit diploide Gameten auf diploiden Narben entweder nicht keimen 
oder die diploiden Griffel nicht durchdringen zu kénnen scheinen (vgl. 
unten), ist die unreduzierte Gamete wahrscheinlich weiblich gewesen. 
Die starke Sterilitat der pseudo-Tetrahit ist erklarlich, da bei 
dieser Pflanze offenbar ganz tiberwiegend aneuploide Gameten gebildet 
wurden (1930, S. 287). Wie direkt beobachtet wurde, entstanden ein- 
zelne unreduzierte triploide Pollenkérner. Da nach Bestéubung mit 
Pollen von der diploiden pubescens eine tetraploide Pflanze, die AT, 
erhalten wurde, miissen auch einzelne, funktionsfahige Eizellen un- 
reduziert gewesen sein. Ahnliche Fille sind ja bei mehreren anderen 
Pflanzen bekannt (vgl. MUNTZING 1930, S. 290—91). Speziell zu nennen 
wire die triploide Datura (BELLING and BLAKESLEE 1922), wo die Bil- 
dung von unreduzierten Gameten beobachtet wurde. Ebenso bei tri- 
ploider (Raphanus X Brassica) X Brassica (KARPECHENKO 1927) und 
bei einer Pflanze mit erhéhter Chromosomenzahl aus der Kreuzung 
Nicotiana (Tabacum X Rusbyi) X Tabacum (BRIEGER 1928). 
Betreffs der Entstehung von AT muss eine Fehlerquelle erwahnt 
werden. Als es sich herausstellte, dass die pseudo-Tetrahit stark steril 
war, wurden Riickkreuzungen mit pubescens massenhaft ausgefiihrt. 
Die frischen Bliiten der pseudo-Tetrahit wurden jeden Morgen wahrend 
etwa 15 Tagen mit pubescens-Pollen bestaéubt. Hierbei konnte aber 
nicht jede einzelne Bliite markiert werden. Das einzige Niisschen 
stammte von einer solchen unmarkierten Bliite. Man muss also mit 
einer schwachen MoOglichkeit rechnen, dass auch andere Pollenkérner 
als die von pubescens auf die Narbe gekommen sein kénnen. Die 
pseudo-Tetrahit stand mitten in der F,-Generation pubescens X speciosa 
und war also ringsum von anderen F,-Pflanzen umgeben. Es kénnte 
also die mannliche Gamete von einer solchen Pflanze stammen. Da- 
gegen spricht indessen erstens, dass die allermeisten F,-Pflanzen mehr 
oder weniger pollensteril waren, zweitens dass die AT der Mutterpflanze 
sehr ahnlich war und nur solche Verschiedenheiten aufwies, die bei 
Addition von einem neuen pubescens-Genom zu erwarten waren. Die 
pseudo-Tetrahif hatte die Chromosomenformel r+ s+ p (vgl. 1930, 
S. 295), nach der Theorie ist AT (r-+s-+p) +p. Die Pflanze war 
Ladanum. Bei den F2- und F3-Pflanzen wurden hie und da — wahrscheinlich bei 


besonders gut gelungener Fixierung und Farbung — Trabanten oder wenigstens 
markierte Einschniirungen bei einigen Chromosomen beobachtet. (Fig. 11). 
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auch etwas grossbliitiger, die Gitterzeichnung am Mittellappen etwas 
scharfer markiert, die weichen Haare etwas reichlicher als bei der 
pseudo-Tetrahit, aber sonst nicht von dieser Pflanze morphologisch 
verschieden. Wenn die mannliche Gamete von einer anderen Pflanze 
in der bunt aufspaltenden F.-Generation stammte, ware eine gréssere 
morphologische Differenz zu erwarten. Drittens war ja die Fertilitat 
der AT'sehr gut, was natiirlich ist wenn die beiden pubescens-Genome 
bei der Reduktionsteilung 8 Gemini bilden. Bei Riickkreuzung mit 
einer F,-Pflanze miisste dagegen wahrscheinlich ein neues Rekombi- 
nationsgenom eingefiihrt werden, was kaum in so hohem Grade die 
Fertilitat erh6hen wiirde. Wenn aber trotz allen diesen Einwanden 
die pseudo-Tetrahit statt mit pubescens von einer anderen F,-Pflanze 
erfolgreich befruchtet worden ware, so wiirde die AT-Pflanze geno- 
typisch dennoch nur speciosa- und pubescens-Genen enthalten. 

Eine zweite noch unwahrscheinlichere Méglichkeit bleibt zu er- 
wahnen und abzulehnen: Die mannliche Gamete kénnte von einer 
echten Tetrahit stammen, da einige Tetrahit-Linien etwa 20—30 m 
entfernt gleichzeitig mit der pseudo-Tetrahit bliihten. Da AT tetra- 
ploid war, miisste in diesem Fall die triploide Pflanze eine funktions- 
taugliche diploide Gamete gebildet haben. Das ist aber wenig wahr- 
scheinlich. Heterotypische Anaphasen zeigten gew6hnlich die Chro- 
mosomenverteilung 11—13 oder 12—12. Die Verteilung 8—16 muss 
dann selten sein. Weiter geniigt nicht allein die Erreichung der Zahl 
16 um die Vitalitat der betreffenden Gamete zu garantieren. Eine 
Konstellation ganz bestimmter Chromosomen ist hier sehr wahrschein- 
lich erforderlich. Aber auch wenn eine vitale, diploide, weibliche 
Gamete gebildet wiirde und diploide Pollenkérner auf die betreffende 
Narbe irgendwie gebracht wiirden, bestehen wahrscheinlich noch 
Hindernisse. Bei Datura, die sich in diesen Hinsichten mit Galeopsis 
weitgehend analog zeigt (vgl. unten), gelingen nach den Untersuchungen 
von BUCHHOLZ und BLAKESLEE (1929) Kreuzungen zwischen Tri- 
ploiden und Tetraploiden gar nicht, wenn die Triploide als Mutter ver- 
wendet wird. Die Ursache ist gehemmtes Pollenschlauchwachstum 
oder schlechte Pollenkeimung. Dieser Analogieschluss wird gestiitzt 
durch die folgende experimentelle Tatsache: Die pseudo-Tetrahit wurde 
nicht nur mit pubescens-Pollen riickgekreuzt, ein Zweig wurde auch 
mit Pollen von der Tetrahit-Linie T—B wiederholt bestaubt. Das 
Resultat war aber ganzlich negativ. Denken wir uns aber, dass doch 
eine mannliche Tetrahit-Gamete eine diploide Eizelle erfolgreich be- 
fruchtet hatte, so wiirde die betreffende Pflanze morphologisch kaum 
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wie AT aussehen und kaum die hohe Fertilitaét dieser Pflanze aufweisen. 
Da also die Entstehung von AT aus einer spontanen Kreuzung zwischen 
pseudo-Tetrahit und echter Tetrahit die Kombination einer ganzen Reihe 
von Unwahrscheinlichkeiten fordert, kann diese Méglichkeit ruhig als 
ganz ausgeschlossen betrachtet werden. 

Der Samen, aus dem die AT hervorging, wurde von mir pers6énlich 
von der pseudo-T elrahit-Pflanze geerntet und wahrend des Winters in 
einer -versiegelten Tiite aufbewahrt. Die Keimung geschah zuerst auf 
nassem Filtrierpapier, dann in einer Petri-Schale auf mit Knopscher 
Nahrungslésung befeuchteter Baumwolle. Die Keimpflanze wurde 
darauf in einen Topf gepflanzt und wahrend der ersten Entwicklung 
taglich beobachtet. Verwechslungen von Samen oder Keimpflanzen 
sind also ganzlich ausgeschlossen. 

Mit einer sehr hohen Wahrscheinlichkeit ist also die Chromoso- 
menformel der AT = (s + p+ r) +p. Bei der Reduktionsteilung ver- 
einigen sich dann wahrscheinlich p + p und s + r zu 16 Gemini, d. h. 


s 
die Formel wird = Das nicht Quadrivalente vorkommen ist nicht 


iiberraschend, da sogar bei gewissen auto-tetraploiden Formen nur 
Gemini gebildet werden, z. B. bei Campanula und Primula (GAIRDNER 
1926), Solanum (JORGENSEN 1928), — hier allerdings mit Neigung zur 
Quadrivalentbildung. Bei Primula Kewensis (NEWTON and PELLEW 
1929) wird nur ein Quadrivalent gebildet, obgleich die Chromo- 
somenpaarung bei dem diploiden Bastard sehr gut ist. Ahnlich liegen 
die Verhaltnisse bei der annahernd tetraploiden Salix laurina 
(HAKANSSON 1929). 

Gemiss der Chromosomenformel ist die AT-Pflanze noch hetero- 
zygot und wird in der nachsten Generation aufspalten. Die partielle 
Pollensterilitat erhalt nun durch die Heterozygotie eine natiirliche Er- 
klarung und steht in bestem Einklang mit der deduzierten Chromo- 
somenformel. AT enthalt ja ein Rekombinationsgenom, das bei Paarung 
mit dem speciosa-Genom die Bildung von letalen Gametkombinationen 
veranlasst. Da bei Galeopsis allgemein Homozygotie mit voller Pollen- 
fertilitat verbunden ist, ist in kommenden Generationen die Bildung 
einer Reihe von voll fertilén und homozygoten Biotypen zu erwarten. 


KREUZUNGSVERSUCHE MIT DER AT-PFLANZE. 


Mit der AT-Pflanze wurden Kreuzungen ausgefiihrt. Insgesamt 
wurde AT als Vater oder Mutter mit 8 verschiedenen Tetrahit-, 6 bifida-, 
Hereditas XIV. 13 
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4 pubescens- und 3 speciosa-Biotypen gekreuzt. In allem wurden 22: 


Bliten zu diesen Kreuzungen verwendet. Das Resultat war nun 


(Tabelle 1), dass die Verbindungen zwischen AT und den Elternarte:: 
kein einziges Niisschen ergaben, wihrend in den Kreuzungen mii 
Tetrahit und bifida Fruchtansatz und reife Bastardsamen ohne Schwie- 
rigkeit erhalten wurden. In den Verbindungen mit Tetrahit gaben 69 
Bliitten zusammen 95 Samen, in den Kreuzungen mit bifida (wo die 
Kreuzungstechnik wegen der Kleinbliitigkeit etwas schwieriger ist) 


TABELLE 1. Kreuzungsversuche mit der AT-Pflanze. 





| 
| 























igi -/38. ipS.i58. 
l'gNng| ts = (3) ;CNGT Ss © 
Kreuzungskombination | omg = a | Kreuzungskombination | = eS —26& 
(325 424 CEEICEE: 
RN, FE coksikestkanbceconaeions 5 te || 22) Aas | ame Gas ee 9 1 
SEAS OD aes osyerce oresckccne ees 11 7 DUAN: OD) cise Neck eeeicse 4 4 
fe |) a ee aa en mre 5 6 || AT Deere mee | 21 
T—E PD savcchasiaessssieskesaatbas 5 5 bifida XAT u. rezipr. yg 62 55 
T—F » » / 10 17 
T2a- yy 8 11. || pubescens a X AT ...... 0.0.00... 25 
fe CT eee eee eee ne 8 10 » DDD seeseeeeeeeees 8 is 
TA Nig Ss -2 8s | 11 » CAPD) BNSC ieiess 8 _ 
A ee eee 7 | 13 ee 6 * 
» ~~ aD ay 2/1 6 |_AT X pubescens a ............... 9 
Tetrahit X AT u. rezipr. 2 ...| 69 95 || pubescens X AT u. rezipr. 2 56 ae 
| speciosa a CAT ccccccscisscsscs | WA 
B—A X AT.. 7 7 {I » De): -cotinesentvsecd 9 
tN OD ceccccascasnahinassinciencs | 7 14 | “4 CD DW sereeecercserreees 9 
SS ee ne 8 S FAT KOTO B asossisnsaes ose 10 = 
Oe P & asincstencacthansaiinives | 17 5 || speciosa AT u. rezipr. S...| 42 - 











wurden 55 Bastardsamen von 62 pollinierten Bliiten erhalten. Fiir 
die Kreuzungen mit pubescens wurden 56, zu denen mit speciosa 42 
Bliiten verwendet, aber ganz ohne Resultat. Die AT-Pflanze verhdlt 
sich also nicht nur morphologisch und zytologisch sondern auch 
genetisch wie eine echte Tetrahit. Gleichzeitig mit dem Ubergang aus 
dem diploiden in den tetraploiden Zustand ist auch die genetische Ver- 
bindung, die Kreuzbarkeit, mit den Ursprungsarten verloren gegangen, 
und die Pflanze in eine andere Artengruppe iibergetreten. Es scheint 
hier der erste Fall vorzuliegen, wo eine Linnéische Art unter Chromo- 
somenvermehrung aus den Genomen zweier anderen synthetisiert wor- 
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den ist. Freilich bleiben noch einige Umstande abzuwarten, ehe die 
Beweiskette geschlossen ist: Erstens die Fertilitatsverhaltnisse bei den 
F,-Bastarden zwischen AT (und ihren Nachkommen) und echter 
Tetrahit und bifida, zweitens die Erreichung von Homozygotie und 
vollkommener Fertilitat. 

Ausser diesen direkten experimentellen und zytologischen Tat- 
sachen deuten mehrere andere Umstande darauf hin, dass Tetrahit 
und bifida phylogenetisch jiingere Arten sind, die aus den Genomen 
von pubescens und_ speciosa 
(oder Biotypen die diesen Ar- 
ten sehr nahe gestanden ha- 
ben) synthetisiert worden sind. 
Diese Tatsachen habe _ ich 
schon zusammengefasst (1930). 
Ich erinnere nur daran, dass 
die konstanten Tetrahit- und 
bifida-Biotypen durchschnitt- 
lich eine Summierung der 
morphologischen Eigenschaf- 
ten von pubescens und _ spe- 
ciosa zeigen. In den Kreu- 
zungen zwischen Tetrahit und 
bifida werden weiter Formen 
ausgespalten, die pubescens 
und speciosa ahnlich sind, und 
umgekehrt erhalt man _ aus 
der Kreuzung speciosa X pu- 
bescens Pflanzen, die morpho- __ 
logisch Tetrahit und_ bifida Fig. 13. Das Resultat der Kreuzung AT X 

pubescens: absterbender Embryo und Endo- 
nahe kommen. Solche kon- sperm im Integument eingeschlossen. 
vergierende Ausspaltungspro- 
dukte aus den beiden Coenospezies kénnen doch nicht erfolgreich mit- 
einander gekreuzt werden. Die verschiedene Chromosomenzahl oder 
richtiger die verschiedene Chromatinmasse und damit korrelierte 
Umstande verhindern hier die Kreuzbarkeit. 

Wie gesagt gelingen Kreuzungen zwischen 8- und 16-chromoso- 
migen Arten-in dieser Untergattung nicht, aber das Resultat ist in den 
reziproken Verbindungen verschieden. Wenn die héherchromosomige 
Art die Mutter ist, werden Embryo und Endosperm gebildet, sterben 
aber friih ab. In -den reziproken Verbindungen scheint tiberhaupt 
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keine Befruchtung stattzufinden. Es ist nun interessant, dass sich dic 
AT-Pflanze auch in dieser Hinsicht typisch verhalt und ganz in der- 
selben Weise mit den urspriinglichen Eltern reagiert wie echte Tetrahit 
und bifida. AT X pubescens oder speciosa geben Embryonen und 
Endosperm, die sich anfangs normal entwickeln (vgl. 1930, Fig. 92, 
S. 297), aber dann allmahlich zugrunde gehen. Der Wendepunkt 
liegt etwa 10—12 Tage nach der Pollinierung. Fig. 13 zeigt das Resul- 
tat einer Kreuzung AT Q X pubescens GS. Die Fixierung wurde 14 
Tage nach -der Befruchtung gemacht. Das Endosperm ist fast auf- 


22-16 2-32 
| pubescens | ag” 




















pseudo-letrahit’ 


2n -24 

















Sfleciosa | 


2n+°16 








Fig. 14. Diagram iiber die Kreuzungen. Die pseudo-Tetrahit ist aus der Kreuzung 
pubescens X speciosa entstanden, die AT-Pflanze aus der Riickkreuzung pseudo- 
Tetrahit X pubescens. AT, Tetrahit und bifida kreuzen sich leicht miteinander, 
aber nicht mit pubescens und speciosa (durch die dicke vertikale Linie markiert). 


gelést und zerdriickt, der Embryo noch gut beibehalten. Mitosen im 
Embryo wurden aber nicht beobachtet. In den reziproken Verbin- 
dungen, mit AT als Vater, erfolgte dagegen nicht die geringste An- 
schwellung der Ovarien. Offenbar liegen hier zwei verschiedene 
Phinomene vor. Ahnliche Fille bei anderen Pflanzen erleichtern eine 
Erklarung oder wenigstens eine Deutung. 

Wie schon hervorgehoben und exemplifiiert wurde (1930, S. 297), 
ist es oft unmdglich oder schwierig auto- oder tetraploide Formen mit 
den diploiden Ausgangssippen zu kreuzen, besonders wenn die Tetra- 
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ploiden als Vater verwendet werden. Bei Datura haben BUCHHOLZ und 
BLAKESLEE (1929) gezeigt, dass in den Verbindungen 2n X 4n und 
3n X 4n das Pollenschlauchwachstum im Gegensatz zu den reziproken 
Verbindungen gehemmt ist. Aber nicht nur bei Kreuzung verschiede- 
ner polyploiden Sippen derselben Art, sondern auch bei vielen Art- 
kreuzungen scheinen die Verhaltnisse ganz analog zu sein. D. h. wenn 
die zu kreuzenden Arten verschiedene Chromosomenzahlen haben, 
gelingt die Kreuzung am besten, wenn die héherchromosomige Art die 
Mutter ist. Die Gattung Nicotiana liefert. viele Beispiele (CHRISTOFF 
1928, East 1928, KosToFF 1930). Auch Triticum verhalt sich ihnlich 
(THOMPSON 1930). Nach KoOsTorF gelingen z. B. die Kreuzungen Nico- 
tiana paniculata (n = 12) X rustica (n = 24), glauca (n = 12) * Taba- 
cum (n= 24) und glauca X Langsdorfii (n = 8 oder 9) nicht oder nur 
mit Schwierigkeit in scharfem Gegensatz zu den reziproken Verbin- 
dungen. Weiter gelang die Kreuzung Tabacum X rustica nur wenn 
eine aberrante Tabacum mit somatisch 72 statt 48 Chromosomen zur 
Kreuzung verwendet wurde. Dieses Resultat wird vom Verf. folgen- 
dermassen erklart: »The cells of the style of this aberrant plant being 
larger, offer less mechanical inhibition through a reduced number of 
cell walls and the larger inter- and intracellular spaces». Vielleicht 
ist diese Erklarung auch fiir die vielen anderen Falle und auch fiir 
Galeopsis zutreffend. Obgleich Ausnahmen vorkommen kénnen, scheint 
hier jedenfalls eine allgemeine Gesetzmissigkeit vorzuliegen. Wenn 
also bei Kreuzungen zwischen Biotypen mit verschiedenen Chromo- 
somenzahlen, die eine der reziproken Verbindungen (mit dem héher- 
chromosomigen Biotypus als Vater) wegen sozusagen grobmechanischen 
Ursachen nicht zustandekommen kann, stésst auch die andere rézi- 
proke Verbindung oft auf Schwierigkeiten anderer Art. 

Bei der Kreuzung tetraploide X diploide Tomate (JORGENSEN 1928) 
sind die wenigen erhaltenen Samen schlecht entwickelt, ebenso ist der 
Samenansatz gering bei Kreuzungen zwischen tetraploider und diploider 
Datura (BLAKESLEE 1921, BUCHHOLZ and BLAKESLEE 1929). Auch Art- 
kreuzungen resultieren oft in friih absterbenden oder schlecht ernahr- 
ten und kleinen Embryonen. Die Ursache dieser abnormen Embryo- 
entwicklung ist unklar. Bei Nicotiana-Kreuzungen hat KosTorF (1930) 
dieser Frage besondere Aufmerksamkeit gewidmet und sie in der fol- 
genden Weise beantwortet: »The hybrid embryo will be attacked by 
the antibodies produced in the maternal organism. The less related 
the male plant is to the female one the more foreign substances the 
hybrid embryo and endosperm will offer and the more effective the 
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attack will be from the side of the maternal organism against ti. 
hybrid embryo and endosperm». Es wird also eine qualitative Vei- 
schiedenheit zwischen Embryo und Endosperm auf der einen Seite. 
der Mutterpflanze auf der anderen vorausgesetzt. Dass solche quali. 
tative Verschiedenheiten und physiologische Disharmonien vorkomme: 
ist nicht zu bezweifeln, besonders wo die gekreuzten Arten dieselb: 
Chromosomenzahl haben (vgl. 1930, S. 312). In gewissen Fallen muss 
man doch nur mit quantitativen Differenzen rechnen. Das ist erstens 
deutlich bei den oben genannten Kreuzungen zwischen verschiedenen 
polyploiden Sippen derselben Art, zweitens wird das von den Galeopsis- 
Resultaten bewiesen. Die AT-Pflanze, die genotypisch nur aus pu- 
bescens- uhd speciosa-Genen synthetisiert war, gab bei Kreuzung mit 
den Elternarten doch keine lebensfaihigen Zygoten. Das Absterben der 
Embryonen kann hier unméglich von einer eigentlichen Unvertraglich- 
keit der Idioplasmen abhangen, sondern muss wohl irgendwie von der 
Chromatinmasse und dem Zellvolumen bedingt sein. 

Bei den reinen Arten verhalten sich die Chromosomenzahlen von 
Embryo, Endosperm und umgebenden Geweben der Mutterpflanze wie 
2:3:2. Bei den Bastarden sind diese Relationen gest6rt und reziprok 
verschieden. Ich stelle mir vor, dass wenn z. B. das Integument eine 
relativ hdhere Zahl bekommt als Embryo und Endosperm, die letzteren 
sozusagen vom Integument zerdriickt werden und dadurch zugrunde 
gehen. Diese Hypothese wiirde wenigstens mit den experimentellen 
Resultaten bei Galeopsis harmoniieren. Bei pubescens und speciosa 
verhalten sich die Chromosomenzahlen von Embryo, Endosperm und 
Integument wie 16 : 24: 16, bei Tetrahit und bifida wie 32 : 48 : 32. Bei 
den Kreuzungen tetraploid 9 X diploid G wird das Resultat die Reihe 
24 : 40: 32 sein — eine quantitativ letale Konstellation. Es fragt sich 
nun, wie kénnte die triploide pseudo-Tetrahit entstehen? Nach der 
Theorie entstand die Pflanze durch Vereinigung einer unreduzierten 
Eizelle mit einer reduzierten mannlichen Gamete. Das Chromosomen- 
zahlenverhaltnis zwischen Embryo, Endosperm und Integument wird 
dann 24 : 40: 16 sein — eine vitale Konstellation. Bei der Entstehung 
der tetraploiden AT-Pflanze verhielten sich nach der Theorie die Chro- 
mosomenzahlen wie 32:56:24 — eine ebenfalls entwicklungsfahige 
Konstellation. 

Bei Triticum betonen WATKINS (1927) und THOMPSON (1930), dass 
die Entwicklung des Endosperms und damit auch des ganzen Samens 
von Zahl und Beschaffenheit der Chromosomen stark abhangig ist. 
Bei der Kreuzung T. turgidum 9 X (vulgare X turgidum, F,) & erhielt 
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WATKINS teils gut gefiillte, teils geschrumpfte Kérner. Aus den erst- 
genannten K6rnern gingen Pflanzen hervor, die vorwiegend 28 Chro- 
mosomen hatten, aus den letzteren Pflanzen mit 31 oder mehr Chro- 
mosomen. Bei Vereinigung von Gameten mit gleichen Chromosomen- 
zahlen ist also hier die Embryo- und Endospermentwicklung normal; 
haben dagegen die Gameten verschiedene Chromosomenzahlen wird die 
Entwicklung gestért. Es scheint mir wahrscheinlich, dass hier nicht 
die Zahl und Beschaffenheit der Chromosomen an und fiir sich die 
Samenentwicklung regulieren, sondern das vielmehr die Balanz zwi- 
schen Chromosomenzahl (und damit korrelierten morphologischen und 
physiologischen Eigenschaften) im Endosperm, Embryo und den um- 
gebenden somatischen Geweben fiir die Vitalitat ausschlaggebend ist. 
Wenn das so ist, liegt vielleicht hierin zum Teil eine Erklarung der 
Erscheinung, dass im Pflanzenreich aber nicht im Tierreich multiple 
Chromosomenzahlenserien vorkommen. — Eine Folge der Doppelbe- 
fruchtung im Pflanzenreich ist, dass Kreuzungen zwischen Arten mit 
verschiedenen Chromosomenzahlen entweder nicht zustande kommen, 
oder wenn das der Fall ist, ist sie eine beitragende Ursache dazu, dass 
in der Nachkommenschaft die aneuploiden Biotypen ausgemerzt wer- 
den. Die Balanz zwischen Embryo, Endosperm und den somatischen 
Geweben der Mutterpflanze bildet deshalb eine Art Kontrollapparat der 
die Beibehaltung der multiplen Serien begiinstigt. Dieses kontrollie- 
rende Zusammenwirken fehlt im Tierreich. 

MULLER (1925) hat eine andere Erklarung gegeben und betrachtet 
die Getrenntgeschlechtigkeit im Tierreich als die eigentliche Ursache 
der dort fehlenden multiplen Reihen. Verschiedene Méglichkeiten zur 
Entstehung und fiir das Bestehen von Tetraploidie im Tierreich werden 
von diesem Autor diskutiert. Von dem Geschlechtschromosomenme- 
chanismus bei Drosophila ausgehend betont der Verf., dass triploide 
Individuen in dem einen oder anderen Geschlecht (je nachdem der 
XX—XY oder WZ—ZZ Typus vorhanden ist) intersexuell und steril 
sein miissen. Aus diesem Grunde kann Tetraploidie durch Selbst- 
befruchtung oder Kreuzung von Triploiden nicht entstehen. Auch 
Riickkreuzungen zwischen den Triploiden und den diploiden Eltern- 
sippen kénnen nicht zu Tetraploidie fiihren, da bei Drosophila in sol- 
chen Verbindungen nur diploide, triploide und nicht lebensfahige oder 
sterile diploide — triploide Individuen entstehen. — Da aber die Bildung 
von. funktionstiichtigen unreduzierten Gameten auch bei Tieren be- 
kannt ist (z. B. Lepidoptera), kénnen die Verhaltnisse bei Drosophila 
kaum verallgemeinert werden. Die Méglichkeit zur Entstehung von 
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Tetraploidie durch Riickkreuzung zwischen triploiden und diploide:: 
Individuen diirfte also auch im Tierreich vorhanden sein. 

Mehrere andere Wege zur Entstehung von Tetraploidie werde: 
aber vom Verf. genannt. Ev. entstandene tetraploidie Individuen kén- 
nen doch nur in sehr seltenen Fallen den Ausgangspunkt konkurrenz- 
fahiger tetraploider Sippen bilden. Die Ursachen sind in der Haupt- 
sache zwei (MULLER 1925): 1) Kreuzungen mit diploiden Typen leiten 
zu einem Niederbrechen der Tetraploidie und iiber Triploidie zu einer 
Rickkehr zur Diploidie. 2) Der Geschlechtschromosomenmechanismus 
wird durch die Chromosomenverdoppelung gestért. 

Beziiglich des ersten Punktes scheint ein fundamentaler Unter- 
schied zwischen Pflanzen und Tieren zu bestehen. Wenn bei den 
Pflanzen Tetrapioidie entstanden ist, folgt damit auch typisch, oder 
wenigstens in vielen Fallen eine ganz aufgehobene oder verminderte 
Bastardierungsfahigkeit zwischen den Tetraploiden und den diploiden 
Ausgangssippen. Wie im Vorstehenden auseinandergesetzt worden ist, 
diirfte dies letzten Endes eine Folge der im Pflanzenreich herrschen- 
den Doppelbefruchtung sein. Bei den Tieren dagegen fehlt dieses Mittel 
zu geschlechtlicher Isolierung, und Kreuzungen mit den Ausgangssippen 
verhindern hier die Etablierung von Rassen oder Arten mit héheren 
Chromosomenmultiplen. 

Betreffs des Geschlechtschromosomenmechanismus als Hindernis 
fiir die Entstehung von Polyploidie ist es wahrscheinlich, dass dieser 
auch eine bedeutende Rolle spielt. Es muss doch die Einwendung 
gemacht werden, dass Polyploidie auch bei diézischen Pflanzen vor- 
kommen kann (Salix). Freilich scheint das Vorkommen von morpho- 
logisch unterscheidbaren Geschlechtschromosomen in dieser Gattung 
nicht ganz sichergestellt zu sein (vgl. HAKANSSON 1929, S. 48). Vom 
Geschlechtsbestimmungsmechanismus bei Drosophila ausgehend und 
gestiitzt auf zytologische Resultate hat indessen HAKANSSON (1929, 
S. 47) auf die Méglichkeit hingewiesen, dass bei Salix Chromosomen- 
vermehrungen in der Reduktionsteilung die Entstehung von tetra- 
ploiden Arten veranlassen kénnen, bei denen die Diézie beibehalten ist. 
Didzie und Polyploidie sind also nicht ganz unvereinbar, und Didézie 
allein geniigt deshalb kaum um die fehlende Polyploidie im Tierreich 
zu erklaren. 

Dass Artkreuzung eine wichtige Ursache der multiplen Chromoso- 
menzahlenserien im Pflanzenreich ist, ist durch viele experimentelle 
Resultate wahrscheinlich gemacht. Die in dieser Arbeit vorlaufig mit- 
geteilten Tatsachen geben eine neue Stiitze fiir diese Auffassung. 
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SUMMARY. 


1. As previously reported, a triploid and highly sterile plant was 
obtained in F, of the cross Galeopsis pubescens X speciosa. Back- 
crosses to pubescens gave one single seed. This seed gave rise to a 
tetraploid plant, which must have arisen through the union of an un- 
reduced triploid ovule and a haploid male gamete. 

2. Like the mother plant the tetraploid was morphologically 
quite different from the parents but undistinguishable from pure Tetrahit. 

3. Reduction division was normal, and fertility good. However, 
about 30 per cent of the pollen grains were sterile. This was not due, 
however, to chromosome complications but probably to heterozygosity 
and the formation of lethal recombination gametes. 

4. Also genetically the tetraploid behaved like a true Tetrahit. 
Reciprocal crosses with the original parents gave no seed, whereas 
crosses with Tetrahit and bifida succeeded without difficulty. This 
seems thus to be the first case where a Linnean species has been synthe- 
sized by means of species hybridization and chromosome summation. 

5. Many species crosses fail owing to the early death of the 
hybrid embryo. The relation between the chromosome numbers of 
embryo, endosperm and surrounding somatic tissues is 2:3: 2 in pure 
species. This relation is disturbed and is reciprocally different in 
hybrids between parents with different chromosome numbers. Such 
quantitative disturbances may account for the death of the hybrid 
embryos in Galeopsis as well as in other genera. 

6. This, then, must contribute to the maintenance of the multiple 
chromosome numbers in the vegetable kingdom. The absence of 
double fertilization in animals may in part account for the absence of 
multiple chromosome numbers here. 


Hillesh6g, Landskrona, September 1930. 
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SEASONAL EFFECTS ON MENDELIAN 
SEGREGATIONS AND SEX RATIOS 


BY W. CHRISTIE + AND C. WRIEDT + 





INTRODUCTION. 


f kes paper deals with material left by The Late W. CHRISTIE and 
C. WRIEDT, whose important genetic research work was broken 
off too early by the death of both investigators in 1927 and 1929 re- 
spectively. Most of the work dealt with here had been completed before 
1927 and preliminary reports given (CHRISTIE und WRrIEDT 1923, 
CHRISTIE 1925). The present paper is written by H. WEXELSEN, who 
for two years assisted in the work, and he is responsible for the 
tabulating of the results and the conclusions drawn from them. 
M. BJANES and S. BERGE have assisted in the experiments and in 
preparing the tables. Acknowledgements are due to Statens Viden- 
skabelige Forskningsfond av 1919 and Norsk Varekrigs Forsikrings 
Fond for grants to carry out the work. 

In the genetic experiments with pigeons started in 1919 were in- 
cluded segregations for the sexlinked factor D for intense colours 
versus d for dilute colours. It was soon noted that in matings 
aé x #9 and ad x 29 there was an excess of D offspring (D and d 
are used to designate the intense and dilute phenotypes) in the first 
part of the season and an equal excess of d offspring in the latter part. 
Report on the results from the years 1920—1922 was given in the 
paper from 1923, and the discovery led to the taking up, on a broader 
basis, the problem of the influence of the season on Mendelian segrega- 
tions and sex ratios. Besides for the factor D data are laid forth for 
the sexlinked factor St for piebald pattern and for the sex in pigeons. 
The same problem has been treated in chickens using the scxlinked 
factor B for barred pattern and the sex ratio. In plant material the 
problem was attacked by examining the F, segregation in the pea, 
Pisum sativum, for yellow versus green cotyledon colour and for high 
versus low habit of growth from pods at different nodes of the plants. 

In 1925 W. CaRISTIE gave a report on the results for the factor d 
during the years 1920—1924, and in the same paper gave a review 
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on experimental and statistical results concerning the influence of age, 
breeding season, season of the year and temperature on Mendeliai: 
segregations and sex ratios. The data to be laid forth here give 
evidence on the effect of the breeding season, the season of the. year 
and the age on Mendelian segregations and sex ratios. The results in 
pigeons, chickens and peas will be treated separately. 


SEASONAL INHERITANCE IN PIGEONS. 
MATERIAL AND METHODS. 


Besides investigating the seasonal effects in pigeons the experi- 
ments had as their aim a genetic study of various qualitative and quan- 
titative characters and a large number of different breeds have been 
used: Norwegian Petents (Turbits), Selfcoloured Danish Tumblers. 
Danish Elster Tumblers, Danish Almond Tumblers, Danish Calot 
Tumblers, French Bagadettes, Jacobins, Shields, Swallows and a few 
individuals of other breeds. The material comprises purebred matings, 
F, crosses between different breeds, and backcrosses of F, and F, indi- 
viduals to purebred animals. 

As to the methods employed reference can be made to the paper 
by CHRISTIE und WriEDT (1923). Besides cages with single pairs a 
couple of larger cages with several pairs have been used, the males in 
one cage then being of the same constitution as regards the factors 
involved in the seasonal study. 


THE d FACTOR. 


d is a recessive, sexlinked dilution factor for colour. As the male 


d 
is the homogametic sex, the males can be of the constituion D’ a? and a’ 


whereas the female, being heterogametic as regards sex, can be: ” 


and di The effect of the d factor is shown below: 


CHRISTIE and WRIEDT METZELAAR 
Black is diluted to gray (dun) schwarz—grau black—dun 
Blue » » » silver blau—geperlt blue—silver 
Red» » » yellow rot—gelb red—yellow 
Brown » » » dil.brown braun—dil. braun 
Chocolate » » » choc. schokolade—dil. schokol. brown—lavender 


As there-is yet confusion in the nomenclature of pigeon colours, 
we give, besides the designations used in this paper, the names used 
in the German texts of CHRISTIE und WRIEDT (1923, 1925) and the 
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names used by METZELAAR (1926). The dilute grade of black is often 
in English called dun, but this is also used about the intense colour 
found in Maltese, Carriers and a few other breeds, and here called 
chocolate. CHRISTIE und WriEpDT (1925) showed that chocolate is 
determined by a recessive, sexlinked factor, and they also showed 
(CHRISTIE und WRIEDT 1925), that there is a brown colour lying nearer 
to red on the colour scale, and dominant to this colour. The point of 
importance in this connection is that all dilute colours can be di- 
stinguished with certainty from the intense ones. Besides the diluting 
effect on the colours, the d factor reduces the amount of down in the 
newly hatched offspring. This characteristic has been used to classify 
a number of offspring that died before the colour could be ascertained. 
During the whole of this work complete correlation has been found 
between heavy down clothing and intense colour, so it must be perfectly 
safe to use this character in classifying D and d individuals. 

The seasonal distribution of D versus d individuals was studied 
by two kinds of matings: 

a) =X" 9, b) <x > 

The results for both types of matings from the years 1920—1927, 
comprising 133 matings and 908 offspring, are shown in table 1. In 
the paper by CHRISTIE und WRIEDT (1923) the breeding season was 
divided into two parts according to three alternatives: 

A. In matings with an even number of broods the first half of 
these are reckoned to the first part, the second half to the last part; in 
matings with an odd number the odd median brood is counted to the 
first part. 

B. In matings with an even number of broods the procedure is 
the same as in A; in matings with an odd number the median brood 


is counted to the second part. 
C. The date July 1st is used to divide the season in two parts. 





A+B 
In table 1 we have used only two alternatives: - and C. The 


results are almost the same for both and in all later discussions alter- 
native C will be used only. It is so much the more justified to do this 
as this date divides the breeding season in two parts almost equal in 
number of eggs and classified offspring. 

The total results for both types of matings, a + b in table 1, show 
a large excess of D individuals in the first part of the season and a 
correspondingly large excess of d offspring in the latter part. The 
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TABLE 1. The seasonal distribution of D versus d individuals. 








. A+B 
Alternative a Alternative C Number 
Number | Mitte, 4 of 





~d I part | II part I part II part | Offspring 
matings; sak Dis ad ; eater. 








D|d{|opbj|d 





. D d 1920 | é 55| 5 | 3] 6 | 
9 ae | 29,5| 33,0| 37 | 33 | 30 | 
1922 | ¢ | 95) 10 | 6 | 8 | 
1923 | | | | — Se cee 
1924 | 30 | 17 | 30 | 
1925 | | 20,5} 26 | 27 | 25 | 
1926, 13 | 30,0) 27,5 | 34,6; 31 | 27 | 20 | : 
1927 | F 5| 17,5} 10 | 15 | 7 | 














Total 1920—1927 | | | 139,5| 165,0/ 161 [134 | 133 | 158 294/292 
«| | | 5) 542) S4,o| 45,4) 45,7| 54,3) 50,2) 49,5 


1920 5 | 8/5] 8 | 


d D | 
DY aSX~F ton 5 | 16) 10 11 


1922 | | | 5,5] § 5| 8 
1923 | | 8,5 | | 19 
1924, 5 | 

1925 | | | 23,5 | 

1926 | | 12,0) 

1927 | | | 1,0] 








Total 1920—1927 | | 78,5| 69,0/ 91,5) | 67 | 93 | 152 | 170 | 
% | | 48,7| 43,0| 5 | 58,2 47,2) 528 
| | | | 


_a+b) 1920 | 16,5) 12,0, 10,5) / 8 14 22 


| 


1921 | | 50,5) 38,0; 43,5 3 | | | 39 
1922 | 5} 11,0) 14,5 | | | 19 
1923 | | 28,5| 13,5) 20,5) 25 | | | 25 | 
1924 ° | | 28,0; 40,0) | 45 
1925| 31 | 38,0) 48,0) 40,0) 37,0 35 | 50 | 35 
1926 | | 38,0) 39,5) 30,0) 48,5 | | 46 | 


1927 | | 15,5| 9,5) 20,5! | | 20 | 





| 
| 
| Standard error ... +m — | 2,32 | 2s 2,35 1,65 


70,8! 79,5| 84 65 | 67 | 76 151 | 141 
77 |145 | 147 


Total 1920—1927| 133 | 237,5/ 205,5/ 208,5/ 256,5/ 246 [211 | 200 | 251 | 446 
% 53,6| 46,4) 44,8/ 55,2) 54,8) 46,2) 44,3) 55,7) 49,2| 50,8 


65,5| 73,0} 81,5; 73 | 70 | 72 | 


percentage of D offspring in part I is 54,3 %, in part II 44,3 %, the 
difference is 10,5 % with a standard error of 3,31 %. On the basis of 
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chance distribution of D and d such a difference would only occur in 
1 of 1000 cases. The percentage of d in part I is 46,2 % and in part Il 
55,7 %, the difference is 9,5 T 3,31 % and is also statistically significant. 
Turning to the single years, we find that in all years except 1925 and 
1927, alternative C, there is an excess of D individuals in part I, and in 
all years, except 1921 and 1925, there is an excess of d individuals in 
the latter part. The numbers from each year are too small to be signi- 






















TABLE 2. Number of classified offspring. 






















| I part II part 
| ' Number eee = —_— s 
| of | Number Classified offspring) Number | Classified offspring 
matings of ae of =|———- 
| eggs | nr. % eggs | nr. % 
1920 ......... 7 | oF | a | 7% 46 36 | 78,3 
}1921........; 20 | 118 | 96 | Ste | 108 80 74,1 
iva. -.) @ | |) ia > si; @ 69,6 
1923 ......... 3 | 58 | 45 | 7 | 52 43 826 
19 ......... | 2 | 98 68 | 694 | 102 85 83,3 
on 31-110 85 773 | 106 | 78 73,6 
. oe / 20 | 104 | 86 827 | 88 | 7 | 795 
| 10 | 49 | 2 57,1 | 50 | 27 | 540 
Total} 133 | 610 | 457 | 74,92 | 598 | 451 | 75,42 














ficant, but it is evident that the unequal distribution of D and d is 
rather constant from year to year. Taking separately the data from 
the two kinds of matings, a and b in the table, each of these shows 
the. same phenomenon, and the two lower lines of the table show that 
the seasonal effect is the same in males and females. 

On the basis of these data the following conclusion seems war- 
ranted: d 


D d D 
Matings of d males with - females and d males with — females 


tend to give an excess of D offspring in the first part of the breeding 
season and an equal excess of d offspring in the latter part. 










THE SEX. 






The sex has always been determined by dissection. The distribu- 
tion of males and females in the two parts of the season is shown in 






D 
table 4. In the mating as X —@ all the dilute are females and all 
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the intense are males, and of course we find here the same season 
effect as for d. All the other matings b + c in the table give exactly 
the same relation between males and females in the two parts of the 
season. It is clear, therefore, that the sex ratio does not vary during 


TABLE 3. Results for the first and second and for the next last and 
last brood. 





| Total 
Number! 1. brood | 2. brood Next last Last brood’ number of 
brood 


of offspring 





matings —— 
| Di d|D,;d|D\|diDjdj| D d 





2 3xi4o 1920 6 | 4 3 6 4 | 





51 7| 3| 868i ni ®@ 
ints 21 19 19 12 16) 14) 16; 15 14° 15) 65 56 
d D 22) 8 5 4! 6; 4 Ga) 72 4/ 10| 21 | 21 
20% =? 23 11 13 5 | 10 6 9 8 8 11; 40 | 30 
24 «17 a4. | 43:| 42 9; 13; 16; 13; 19; 49 | 57 
25| 15 GC imd | da) a2) 2) 7 8 15) 40) 45 
265 13 14 7 6; 12 9/ 11 7} 15 | 36 | 45 
27 8 i 3 a] 5 6 3 8 16 26, 
Total 1920—27, 97 77| 60 | 73 68| 75| 73 | 60 | 99 | 285 | 300! 
% 56,2 | 43,8 | 51,8 48,2) 50,7) 49,3 | 37,7 | 62,3) 48,7 | 51,3 


the breeding season, and the apparent effect in the criss-cross matings 
must be ascribed to the d factor. 

Table 5 shows that the same holds true for the sexlinked factor St 
for piebald pattern in Danish Almonds (CHRISTIE und WRIEDT 1925). 
The ratio of St: st individuals is the same in both periods. 


7 


DISCUSSION. 


The possibility of errors in classification of D and d individuals 
has already been discussed and dismissed, it may be added that in the 
criss-cross matings the colour classification has been controlled by the 
examination of the sex. 

Having thus established the fact of an unequal distribution of D 
and d offspring according to the season, the next question is whether 
the phenomenon is of gametic or zygotic nature. If zygotic, it may 
be caused by a differential viability of the two types during the season. 








le 
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CHRISTIE und WriEDT (1923) state that d individuals are somewhat 
less viable than D individuals and give the following data: 


D d 
COLE and KELLEY (1919, p. 193) ............ccecesceeceeees 341. 299 
CHRISTIE und WRIEDT (1923, p. 281) ...............66- -. 152 141 


expected 466,5 466,5 

The total results from the present experiments, however, give an 
excess of d individuals, indicating no lower viability of the d type. If 
differential viability is the cause of the unequal distribution, it must 
be assumed that more d young die at the beginning of the season and 
more D young towards the end. Such a conclusion seems unreasonable 
and is not supported by any fact. From table 2 it is seen that the 
number of classified offspring, calculated in percentage of eggs laid, is 


TABLE 4. Distribution of males and females in the two parts of 





the season. 
B | 
| Alternative ays Alternative C Number | 
| ‘Number, = x ee ; of 
of ' offsprin | 
| : | I part II part I part II part pring | 
| matings | _ ea, gst ae eee 





| | dd) 99|da| 99/04) 99/03] 99) 60) 99) 











| _ | 
eo | ee en ee ee ee ee 
| a) a0x-¥9 -| 46 | 83,0! 78,5) 69,0 91,5 85| 77) 67 | 93 | 152 | 170 | 

| | | ae | 
|b) ated 3 2 QO; 36 | 63,0) 53,0} 63,0| 49,0, 61) 55 65) 47) 126 102 | 
| i | | | | | | 
¢) od 3 Q 149 217.0 235 247,0/254,5| 237 | 242 | 227 | 248 | 464 | 490 | 
| | | | | | | 
|b Uss ch OMe ereerorer 185 —/280,0 |288,5|307,0 303,5 | 298 | 297 | 292 | 295 | 590 | 592 | 


the same in the two parts of the season. In table 3 are tabulated the 
results for the first and second and for the next last and last brood. 
It is seen that almost the total excess of D individuals falls on the first 
brood, and the total excess of d offspring on the last brood. The first 
eggs are laid in the latter part of March and the first half of April and 
the first youngsters reared during April-May. The time for the laying 
of the last eggs varies considerably, from the middle of August till 
the end of September and the young reared in September—October. 
The external conditions in these two periods are not very different and 
can certainly not be the cause of such a change in viability of the two 
types as is necessary to explain the unequal distribution of D and d. 
Hereditas XIV. 13 
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The material does not permit a final decision as to whether zygotic 
viability in some form may have been operating, but this does not seem 
probable. If not, it must be concluded that there is a seasonal dif- 
ference between D and d gametes. More D gametes partake in fertili- 
zation at the beginning of the season and more d (or O) gametes 
towards the end. This conclusion involves the effect of a single factor 
in the gene complement of a gamete on the gamete itself. On account 
TABLE 5. The sexlinked factor St for piebald pattern. 





A+B | 
Alternative a Alternative C | Number 


as : . —— _ of 
I part II part I part . II part offspring 


St | st s Y St st 





1921-27 44 matings 69 | 76,5 | | 138 | 146 


of the theoretical importance of such a conclusion and in view of the 
limited character of the material, the explanation is put forth only as 
tentative, and it does not seem worth while, then, to enter into a detailed 
discussion as to the way in which the gametes may have been effected. 
There is, however, a parallel case in the seasonal variation in the sex 
ratio found in many mammals and in fowl. 

Some of these data seem to be based on statistically insufficient 
and heterogeneous material, that do not permit an analysis of the 
variation. KING found a seasonal variation in the sex-ratio of white 
rats, and PARKES (1924) found a similar variation in albino mice. 
Discussing the seasonal variation in his material, PARKES says: »I 
suggest that this variation originates in variations in the proportions 
of the sexes at conception. In animals with a marked breeding season, 
the spermatozoa must towards the end be matured in comparatively 
unfavourable conditions, and such conditions very likely have a greater 
lethal effect on the apparently less hardy X spermatozoa than on the 
apparently more hardy Y spermatozoa». 

One important point must be noted: The seasonal effect is the 


D d d D 
same in the matings qo X-2 as in 7° x — 9. According to the 


work of COLE, PAINTER and ZEIMET (1928), the female pigeon is of 
the XO type and the male XX. Ascribing the seasonal effect to the 
gametes, there is the same difference between the XD and O gametes 
in the female as between the XD and Xd gametes in the male. 
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SEASONAL INHERITANCE IN CHICKENS. 
MATERIAL AND METHODS. 


During the summer 1924 barred Plymouth Rock hens were mated 
to black Minorka cockerels. This criss-cross mating gave as expected 
barred males and black females, the barred males could easily be 
distinguished from the black females already at hatching time by a 
white spot on the back of the head. During the later experiments it 
was found that this classification could be made with certainty on 
embryos 15 days and older. Two barred F,; males from this cross 
were mated in January 1925 to 20 black Minorka pullets in one pen. 
In January 1926 the same males were mated to 19 of the same females 
+ 12 new Minorka pullets, in all 31 females. In January 1927 the 
same males were again mated to the last mentioned 12, now 1 year 
old hens, + 15 new Minorka pullets, in all 27 females. In 1925 were 
thus used 20 chickens in their first breeding season, in 1926 19 of the 
second breeding season and 12 of the first, and in 1927 12 of the second 
and 15 of the first season. 

In 1925 no records were kept for each hen separately, while this 
was done during 1926—1927. In these two years the total egg pro- 
duction was laid for incubation (excepting a few eggs in the months 
Dec.—Jan.), but in 1925 500 eggs were not laid, because the incubating 
facilities were not sufficient at all times to take the total egg produc- 
tion. This may of course have effected the results for this year, but 
probably not very much so, for the eggs were scattered over most of 
the season and should represent a random sample as far as season 
is concerned. The results from this year are also identical with those 
from the last two years. Incubation was continued till the end of 
October, at which time egg production almost completely stopped. This 
will usually be the case under the conditions of this locality, if egg 
laying is not forced by electric light and special feeding. The pullets 
hatched in June did not start egg laying till about the middle of January 
at which time the old hens also started their egg laying. 

The first incubations were allowed to hatch, but later on the eggs 
were opened on the 18:th day; the chicks were classified for barring 
after the white spot on the head and the sex determined by dissection. 

In table 6 is given the total number of eggs laid for hatching, in 
all 8098 eggs, the number of fertilized eggs are 5648, i. e. 69,7 % and 
the number of offspring classified for barring 3717 or 45,9 %. The 
number of offspring sexed is a little smaller, owing to the fact that 
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the gonads of same of the dead embryos were degenerated before disse«- 
tion. The percentage of fertilized eggs is low during February—Marci. 
rises considerably in April and reaches maximum in June, keeping «| 


TABLE 6. Number of eggs and offspring. 




















| | 1925—26—27 

| | | | Number |x 

| | Numbe | pinged = ’ of classi- | of classi- 

| of eggs of fertile | of fertile | ¢2q of- | fied off- 

©88s €88s | spring spring 

| | | | | | 

| February—-March ...... | 1420 | 826 | 5) | 387 | 27,3 
PANO Ss css ci zee sssaseeensaeees | 1357 | 925 | 68,2 | 558 | 41,1 

ere | 1249 869 695 | 495, 39,5 

PROP vskpchantectbasosniniivnee | 1366 999 73,1 740 | (54,2 

| July sttteeeeneneseeeeeeeeseeees | 1080 | 796 73,7 | 579 | = 53,6 

''Mictiiniews.| Ci SS i ie 1 a 59,6 

| Sept.—October............ | 817 | 611 73,3 | 474 | 58,9 

Total; 8098 | 5648 | 697 | 3717 | 45,9 


this height during the rest of the season. The same relation holds true 
for the percentage of classified offspring. The normal hatching season 
is here May—June; according to general experience it is difficult to 
get good fertilization and development of the chicks during the winter 
months, probably due to lack of sunlight and green fodder. 


THE SEXLINKED FACTOR B. 


In table 7 are given the numbers of barred and black offspring 
for the following periods: February—March, April, May, June, July, 
August, Sept.—October in the three years 1925, 1926, 1927. The total 
ratio is 1881 barred : 1836 black, 50,61 0,832 % barred, very close to 
the expected 1:1 ratio. There is however an excess of barred in 
February—March and April and an excess of black in August, Sept.— 
October, with about equality in the middle period. Grouping the 
material into these three periods, we get: 

% barred 


I. Febr.—March—April ............ 54,2 . 1,62 
Il. May—June—July .......0..0..0...- 50,2 


III. August—Sept.—October......... 47,9 ae 1,62 
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The difference between I and II is 4,00 2,00, the difference between 
II and III is 2,30 2,00 and the difference between I and III is 6,30 + 2,29, 


which is the only statistically significant deviation. In view of the 
fact that there is a gradually decreasing percentage of barred as the 
season progresses, it seems little probable that the variation in the ratio 
barred: black is due to chance. 

In table 8 are given the numbers of barred and black, based on 
the antecedent eggproduction of the females, 6 groups in all. As the 
breeding was always started at the same time of the year, these groups 
will correspond roughly to the 6 groups in table 7 and we would expect 
to find the same decrease of barred offspring. The total results for 
the years 1926 and 1927 show a decrease from group 1 to group 5, 
and then again an increase in group 6. The numbers from the two 
years are, however rather conflicting. 

Five of the females have given rather aberrant ratios: 


a) barred black b) barred _ black 
“Bee ereereorrr ie 51 Ll ee |, MEE eer erereeererr ty | di 
0 kts OO 17 


49 88 seve 27 16 
expected ............... 68,5 68,5 77 
PXBECIEG... 65633660053 96,5 


The deviation in a) is 3,5 times its standard error, and in b) 2,8 times 
its standard error. These may be cases of extreme chance variation, 
although this is not probable. No explanations can be offered of these 
deviations, but the point of importance in this connection is that they 
have not influenced the seasonal distribution, as the offspring of the 
5 females are distributed in the same ratio throughout the season and 
the combined results of all give 165 barred : 165 black; exactly 1: 1. 

There seems’ in this material to be a tendency to give an excess of 
barred at the beginning of the breeding season and an excess of black 
towards the end of the season. If, like in the pigeon material, we 
divide the breeding season into two parts, we get: 1. Eggs hatched 
before July 1st 1133 barred : 1047 black, 52,0 % barred, 2. Eggs hat- 
ched after July 1st 748 barred : 799 black, 47,7 % barred. The dif- 


° ms 7 ° ‘ ° ies i pig! ie 
ference is 4,3° lez %. This is a significant deviation, but it is true 


that the ratios are somewhat varying from year to year, and more 
material is needed to state definitely that there is a seasonal variation 
in the barred factor, such as this material suggests. 

It must be pointed out that this case is exactly parallel to that of 
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the D factor in pigeons discussed above. In both cases we have a 
sexlinked factor which gives an excess of the dominant type at the 
beginning of the season and an excess of the recessive type towards the 
end of the season. 

The same two males were used during the three years 1925, 1926, 
1927; there is a slight increase in the percentage of barred from 1925 
till 1927, but the difference is not significant and it must be concluded 
that the barred : black ratio does not change with the age of the males. 

For the years 1926 and 1927 a comparison can be made between 
females in their first and second breeding year; no difference was 
found between these two groups with regard to the percentage of 
barred. Comparing the first and second year of the same females, the 
result is equally negative. There is no evidence of an effect of the age 
of the females and the results from the first and second year are com- 
bined in all tables. 


THE SEX RATIO. 


In table 9 are given the numbers of males and females in the 
various months of the season. There is no significant deviation in any 
period, a deficit is found in Febr.—March, but the difference is not 
significant. In table 10 are given the numbers of males and females 
in groups based on the antecedent eggproduction of the females. The 
result is here equally negative. 

The total sex ratio, i. e. percentage of males, based on 3680 indi- 
viduals, is 49,60 + 0,82. PEARL (1917) in a population of 22791 chicks 
of various breeds found the sex ratio to be 48,57 T 0,28 and JULL (1924) 
on 2396 individuals obtained 48,41 a 0,47. The sex ratio in this material 
is a little higher than those of PEARL and JULL, but the difference is 
not significant. (In this paper the standard error is used throughout 
while PEARL and JULL give the probable errors.) 

Nine females gave rather aberrant sex ratios: 


a) nr. 4 29 b) nr. 





TABLE 9. Numbers of males and females in the various months of the season. 





| 1925 | 1926 


| do 99 | = | | | ‘Total CG | 09 | ‘Total 
| | | | 





| igeue DUNG iuea een ME A ee 
59 121 | 262 461 173] 210) 383, 
125 | | 81 | 186, 43,5 | 280) 271 | 


February—March... | | 10 : 
F | 61 | 115) 47,0) 112 209 | 53,6 232 
| 


41 | 
| 153 


102 | 197} 48,2 137 243} 43,6| 354) 383 
101 


49,0 115 | 110 | 225 51,1| 69 | 72 | 141) 490| 285) 287! 
| 109 | 50,0, 93) 80 | 173] 53,8) 43 | 9)| 47,8, 245) 236. 

Sept.—October ......| 125 | 117 | 242) 51,6 | 74 | 126 | 41,3| 56 | 102} 54,0 | 233} 27| 
Total | 669 | 600 1269} 52,7 | 611 | 1178 | 48,2 | 588 | | 1233 | 47,7 | 1824 | 1856 | 3680 | 49,6 | 








TABLE 10. Numbers af males and females in grouse based on the antecedent eggproduction of the females. 





| 


| 1926 


ii 1 Antecedent (— nee — - — —_—__— —___——|- = 


| eggproduction | | - Total | | | oc 
a? ee 175 } 148 

| 3—....: 215 3 | 205 

| 41-60... | 178 | 179 | 214 
61—80.........| 135 274 | 249 | 251 
ie ns 211 é 195 194 
over 100......| 59 | 125 | «159 172 


Total | |. 1178 | | A 1135 1237 | 2372 
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The deviation in a) is 4,1 and in b) 3,3 times the standard error, 
in a) the numbers are in close agreement with expected numbers on a 
1:2 ratio. Lethal or semilethal factors, effecting one or chiefly one 
of the sexes may be suggested to explain these deviations, but no proof 
can be delivered for such an hypothesis. 

The number of offspring hatched (or developed to a stage possible 
of classification) in percentage of eggs laid from each hen is of interest. 
From a practical point of view it is of interest to know whether the 
different hens or strains differ with regard to the number of chicks 
that will develop from a certain number of eggs. The percentage of 
classified offspring varies from 3,9 to 67,2, with an average of 45,9. 
Four females gave exceptionally low percentages: 

















nr. number of eggs number classified % 







9 145 12 8,9 
12 210 14 6,7 
44 51 2 3,9 
51 116 11 9,3 










Females nr. 9 and 12 were tested for two years with the same 
results in both. These 4 females gave almost exclusively unfertilized 
eggs, and we have probably here to deal with some kind of sterility and 
not with the effect of lethal factors. 

The following conclusion can be made with regard to the sex 
ratio in this material: 
The total sex ratio is 49,60 0,82; there is no evidence of an effect 


of the breeding season, the season of the year, antecedent eggproduc- 
tion or the age of the hen on the sex ratio. 

PEARL (1917) studied the relation between eggproduction and sex 
ratio in the normal hatching season and found a decreasing percentage 
of males with increasing eggproduction of the female. JULL (1924) 
studied the same relation during the whole year and came to the same 
result; the first eggs laid by a female gave a very high percentage of 
males, but after an eggproduction of 80—100 eggs there was an excess 
of females. In JULL’s experiments careful records were kept of all 
eggs, and the females were started in their egglaying at all times of the 
year, so that the variation in the sex ratio according to the breeding 
season could be shown to be due not to the season of the year, but to 
the antecedent eggproduction. LAMBERT and CuRTIS (1929), however, 
state as the result of their study: » Variations in the sex ratio of different 
groups did not appear to be related to the time during the hatching 
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season when the eggs were set, the colony by which the eggs werc 
produced, antecedent eggproduction or the age of the hen». The 
hatching season in their experiments lasted from April 11:th till July 
17:th 1928. 

The results of the different experiments are thus rather conflicting, 
the only experiments carried through during the periods before and 
after the normal hatching season are those of JULL and CHRISTIE and 
WRIEDT and the results of these are in sharp contrast to each other. 
It is not easy to give an adequate explanation of this, but some 
differences between the present experiment and that of JULL may be 
pointed out: 

1. The females in JULL’s experiment started egglaying at all times 
of the year, in the present experiment all started about the same time. 

2. The outer conditions and the breeds used are different. 

3. JULL’s experiment represented a criss-cross for the barred 
factor B and an excess of males in his experiment is identical with an 
excess of barred individuals, an excess of females with an excess of 
black. It is shown in this experiment that there is probably a seasonal 
effect of B, and JULL’s results may have been effected by this pheno- 
menon. 

The results of the various experiments warn us against making 
tco quick generalizations about the sex ratio and its variations as these 
may be influenced by the genetic constitution of the material, for 
instance by sex-linked factors. 


SEASONAL INHERITANCE IN PEAS. 


The hypothesis to be tested was that the outer conditions or the 
inner conditions of the plant, changing during the time of flowering, 
might influence the segregation in a heterozygous plant in micro- or 
macrosporogenesis, resulting in ratios deviating from the mono- 
factorial 3: 1. , 

The seeds were sown in the middle of May and the flowering time 
extended during the month of July. The characters used were: yellow 
versus green cotyledon colour and high versus low habit of growth. 
both known to be dependent on one Mendelian factor with yellow and 
high as clear dominants. Classification for cotyledon colour can be 
made the same year as the F, plants are grown, habit of growth only 
the next year; the years given in the tables are the ones in which 
classification took place. 
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Yellow and green seeds are usually easily and safely distinguished, 
but in case of unripe seeds yellow may be difficult to separate from 
green. In doubtfull cases the seed coat was always scraped off to 
ascertain the cotyledon colour. In the first cross, made in 1920, the 
following cross-combinations were used: 


Jelsen xX Lav Mai 

» << Buxbom de Grace 
Gren Brunsviger X Lavy Mai 

» » < Buxbom de Grace 
Lav Mai < Gren Brunsviger 


In the later crosses, made in 1923, 1924 and 1925, the only cross 


used was: 


Jelsen X Lav Mai 
green cotyledon yellow cotyledon 
high growth low growth 





Each pod was classified separately and the number of yellow and 
green seeds noted together with the number of the node on which the 
pod was situated, counted from the basic node. For pods on the side 
branches the number of nodes on the main stem were added to the 
number of nodes on the branch. The results have been computed 
separately for the main stems and sidebranches, but they gave the same 
results and are not given separately in the tables. After having noted 
the segregations at each node, the seeds from the lower half of the pods 
were lumped together and likewise those from the upper half, in cases 
with an odd number of pods, the odd median was kept separate. In 
this way were obtained the numbers of yellow and green at each node 
and from the upper, median and lower part of the plant. In 1921 
classification was not made for each node, but only for the upper, 
median and lower part. 

The three lots of seed thus obtained were sowed separately and 
classification made for high versus low habit of growth within each 
group. For this character there is no data for segregation at each node. 


EXPERIMENTAL RESULTS. 


Cotyledon colour. —— The total material consists of 178 F, families, 
and in most of the families the deviation from a 3:1 ratio of yellow 
and green is very little; in table 13 are given the number of families 
in which the deviation falls within a certain value. It may be seen 
that only in one family the deviation is larger than 3 times the standard 



















TABLE 11. Segregations of cotyledon colour. 
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error, and the numbers agree very well with those calculated on theo- 
retical expectation. 

The results of the segregations for cotyledon colour at each node 
are given in table 11, comprising F, segregations from 1924, 1925, 1926 


TABLE 12. Segregations in the upper, median and lower part of 
the pods. 








| 


| 
Position | Number Deviation Standard 


of || ot | ater 


pod | yellow | green | Yellow=D | - 
1921 F, Upper half..., 1284 | 457 |) = 1,2 
odd median.... 540 | 183 : | 0,2 
|lower half .... 1845 | 570 | +33,75 | 1,6 
Total 1921 ... | 3669 | 1210 | +975 | | 03 
| Upper half... 789 216 | +355 | 13,75 | 26 | 
; odd median...| 203 | 68 + 0,25 | 7,13 | 0,03 | 
lower half...) 1165 | 367, | = +1600 | 16,95 | 0,9 | 
..| | 2157 | = 651 | = + 51,00 22,01 | 22 
Upper half... 7535 2396 = + 86,75 | 43,13, 2,0 
| odd median...; 1623 | 513 | + 21,00 | 20,70 | 1,0 | 
lower half | 9697 _ — 3199 | +25,00 | 4917 | 05 | 
, | 18855 | 6108 | +1325 | 6840 | 1,9 
| Upper half ..., 15893 | 5485 | + 140,50 63,31 | 2,2 
odd median... 4065 | 1348 | +5,25 | 31,86 0,2 
| lower half ...) 19804 | 6565 | +27,2 | 70,32 | 0,1 











- | 39762 | 13398 | + 10800 | 99,2 | 1,1 
| Upper half...) 13554 4736 | «= + 163,50 | 58,55 = 2,8 
| odd median...| 2777 | 914 | +875 | 26,28 0,3 
| lower half. ...| | 6238 | +4350 | 68,13 | 0,6 





| Total 1926 ... | | 11888 | +1985 | 93,63 | 2,1 
1921—1926 | | | 
F, +F, 


| 


| | 
...| Upper half ... | 13290 | -+-203,75 | 99,0 | 2,0 
| odd median...| 3026 +. 32,0 49,70 | 0,7 


lower half...) 1 | 16939 | +5850 | 11286 | 0s | 


Total 1921— | | | | | | 
TO sissies | | | 33255 | +1125 | 155,17 | 0,7 | 





| 


and F; segregations from 1925. The segregation at each node is very 
close to a 3:1 ratio, there is no statistically significant deviation and 
the deviations have not definite tendency. In the totals there is a 
deficit of yellow which is due to the fact that some of the immature 
yellow seeds were difficult to distinguish from green and have been 
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classified as such. Both MEURMAN (1924) and ERNst NILSSON (1929) 
hold forth that these two types may be difficult to distinguish in unripe 
seeds. In table 12, which gives the segregations in the upper, median 
and lower part of the pods, it is seen that the deficit of yellow occurs 
only in the upper part of the plant, which has the largest percentage 
of unripe seeds. 

In 1925 the F; segregation was also determined, and thus a control 
was obtained on the F, classification. 2167 seeds were sown and 1484 


TABLE 13. Number of families in which the deviation falls within a 
certain value. 





Number of F, families in 


| which “s falls within a gi- 
m 
ven pos. or neg. value | 











found | expected 
0,1 27. CO 14,1 
0,5 68 68,2 
lo | 109 | 12155 
1,5 150 | 154,2 
2,0 165 | = 1699 
255 172 | 175,7 
3,0 | 177 177,5 
35 | 178 178,0 


plants obtained, 25 seeds classified as green proved to be heterozygous 
yellow, a classification error of 3,81 %, 1 seed classified as yellow proved 
to be constant green (0,05 %). The segregation of the F, based on the 
F; classification was as follows: 


homozygous yellow heterozygous yellow homozygous green 
found 428 1026 541 
expected 498,75 997,50 498,75 
deviation D = > 70,75 + 38,50 + 42,75 
af == 3,9 1,3 2,3 


m 

There is a large deficit of homozygous yellow, indicating that 
this type is somewhat less viable. 

High versus low habit of growth. — The segregations from the 
upper, odd median and lower pods are given in table 14. The segrega- 
tion in each group agrees very well with the expected numbers based 
on a 3:1 ratio and the totals almost exactly so. There is thus no 
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TABLE 14. Segregations from the upper, odd median and lower pods. 
















Position Number of plants | Deviation | 5t@ndard 
of Leite Bats ese of | error | D | 
pod high | low | high = D pe m | 








Upper half... 1206 320 + 61,50 | 16,92 3,6 





| 
| 70 Fai. 



































| odd median... 526 162 | +100 | 11,35 0,9 | 

| lower half .... 1799 526 | +555 2088 226 | 

Total 1922 | 3531 | 1008 + 126,75 | 2917 | 4,3 | 
1925 F,........., Upper half...) 549 | 209 + 19,50 lis | 1,6 | 
| odd median...) 158 | 69 | + 12,25 6,52 1,9 | 

‘lower half .... 926 | 303 | +495 | 1538 | 0,3 | 
Total 1925) | 1633 | 581 +-27,50 | 20,36 1a | 
18 F065... | Upper half .... 5232 | 1763 +1425 | 36,2 0,4 | 
_ odd median... 1240 | 417 ++ 2,75 17,57 0,2 | 

| lower half ...; 7601 | 2645 | = 83,50 43,83 | 1,9 
Total 1926. 14073 | 48250 + 100,50 | 5953 | 1,7 | 
| 1922—26 ...... | Upper half... 6987 | 2292 | +2775 | 41,1 | 0,7 | 
| | odd median..., 1924 | 648 | +50 | 21,96 | 0,2 | 
| lower half ...)_ 10326 | 3474 +2400 | 50,14 | Os | 
| Total 1922— | | | | | 
1926 .........| 19237 | 6414 | +1, | 69,35 | 0,02 | 






















TABLE 15. Independent inheritance of cotyledon colour and growth. 


Green 





Yellow 











high | low | 
| | 



















aissenies | 421 155 
| 008 F.......:... | 10645 | 3600 | 3428 = 1225 | 
| 1925—26 F,...) 11857 | 4026 | 3849 | 1380 | 
'9:3:3:1 exp.| 118755 |  3958,5 | 3958.5 1319.5 


















D= > +185) + 67,5 | +1095) + 60,5 | 
D | 
| -— | 0,4 | 1,4 | 2,3 1,3 


evidence of a seasonal effect on the F, segregations for high versus low 
habit of growth in this material. 

Table 15 shows the independent inheritance of cotyledon colour and 
growth which has been established in earlier investigations with peas. 
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DISCUSSION. 


On the basis of the data presented the conclusion is made that 
there is no effect of the season or of the age of the plant during the 
normal flowering season on the segregations of pea plants heterozygous 
for yellow versus green cotyledon colour and high versus low habit 
of growth. ZEDERBAUER (1914) found that the F, segregation for 
cotyledon colour was dependent on the way in which the cross was 
made. Crosses between the first flowers on two plants gave different 
results from crossing the first flower on one plant with the last flower 
on another plant, which he ascribed to the changing dominance or 
valence of the gene as the plant grew older. KApperRT (1922) and 
MEURMAN (1924) have repeated ZEDERBAUER’s experiment with nega- 
tive results and as that problem is different from the one dealt with in 
this paper, we need not discuss it further. 

ZEDERBAUER also found, however, that there were in F, more green 
seeds in the middle and upper pods than in the lower ones. His num- 
bers are all too small to have any significance and the difference he 
finds is probably due to the difficulty of classifying unripe seeds. 
KAPPERT (1922) found no difference inthe ratio yellow : green 
in different pods, but his numbers were not large and he left the ques- 
tion open. MEURMAN obtained the same negative result, but neither do 
his numbers seem large enough to decide the question. The present 
experiment, on a much larger statistic basis, confirms the negative 
results of KAPPERT and MEURMAN. Already MENDEL has made a 
remark to the same effect in his work from 1866. 


CONCLUSIONS. 


1. In several breeds and crossbred material of the domestic pigeon 
(Columba livia) a seasonal variation was found in the segregation of 
the sexlinked factor D for intense versus d for dilute colours in such 
a way that there was more intense offspring at the beginning of the 
season and more dilute towards the end. The most probable explana- 
tion is a differential viability, or power of fertilization, of the D and d 
gametes, changing with the season. 

2. No seasonal variation was found in the sex ratio in the same 
material, or in the segregations of the sexlinked factor St for piebald 
pattern. 

3. F, hybrid Plymouth Rock—Minorka males, heterozygous for 
the sexlinked factor B for barring, were mated to black Minorka fema- 
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les. There was a tendency to give an excess of barred offspring at the 
beginning of the season and an excess of black towards the end of the 
season. This variation is parallel to that of the D factor in the pigeons. 

4. There was no influence of the age of the males and the females 
on the ratio barred : black. 

5. The total sex ratio, based on 3680 individuals, was: 49,60 + 0,82. 
The sex ratio was uneffected by the season of the year, antecedent egg- 
production and the age of the female. 

6. Four females out of the total 47 showed a high degree of ste* 
rility and eight gave rather aberrant sexratios, the cause of which is 
unknown. 

7. In the pea (Pisum sativum) tall varieties with green cotyledons 
were crossed with dwarf, yellow varieties, and the F, segregations 
yellow : green determined for each node of the plant. At each node 
the ratio yellow : green was found to be very close to 3 : 1, thus proving 
that there was no seasonal variation in this segregation during the 
flowering season. 

8. The segregation high versus low habit of growth was deter- 
mined separately for seeds from the upper and lower part of the pods. 
In both groups the ratios were in good agreement with a 3: 1 segrega- 
tion; there was no evidence of a seasonal variation. 
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DIE JUVENILE AMAUROTISCHE IDIOTIE 


KLINISCHE UND ERBLICHKEITSMEDIZINISCHE 
UNTERSUCHUNGEN 
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EINLEITUNG. 


D* juvenile amaurotische Idiotie nimmt bekanntlich durch die 
/ fiir dieselbe charakteristischen Zellenverainderungen im zentralen 
Nervensystem eine gut abgegrenzte Stellung innerhalb der grossen 
Idiotiegruppe ein. 1906 hat VOGT in einer grésseren klinischen Ab- 
handlung die Aufmerksamkeit darauf gelenkt und den Versuch ge- 
macht eine juvenile Form der Tay-Sachsschen Idiotieform abzugren- 
zen. VoGT fasste seine Funde folgendermassen zusammen: Das typi- 
sche Krankheitsbild besteht darin, dass das bis dahin gesunde Kind 
(gewohnlich mehrere in einer Familie) meistens im Schulalter, 6—14 
Jahre, erkrankt. Kinder der gleichen Familie erkranken zuweilen im 
gleichen Lebensjahr. Die Krankheit setzt allmahlich ein. Das erste 
Symptom ist meistens ein abnehmendes Sehvermégen, das im Verlaufe 
von Monaten zu vollstandiger Erblindung fiihrt. Ophthalmoskopisch 
Atrophie der Papillen. Die geistige Entwicklung bleibt stehen und geht 
allmahlich zuriick. Die Krankheit progrediert allmahlich bis zu tiefster 
psychischer Demenz, Marasmus und Tod nach einem Krankheitsverlauf 
von i. a. 5—10 Jahre. Hand in Hand hiermit geht eine Abnahme der 
motorischen Funktionen, die spaiter zu kompletter Lahmung von bald 
schlaffem, bald spastischem Charakter fiihrt. Keine Anhaltspunkte 
fiir hereditaére Lues. 

Zu dieser juvenilen Form rechnete VOGT auch die familidren 
cerebralen Diplegien, die von PELIz4us (1885), FREUD (1893) und 
HIGIER (1896) beschrieben worden sind. Fiir die Falle von PELIZUS, 
von denen gesagt werden muss, dass schon ihr klinisches Symptom- 
bild wesentlich von der typischen juv. amaurotischen Idiotie abweicht, 
ist ja spater von MERZBACHER (1910) ein spezifischer, von der juv. am. 
Idiotie ganz verschiedener pathol.-anat. Prozess konstatiert worden. 
Beziiglich der Falle von FREUD und HIGIER liegen keine histologischen 
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Untersuchungen vor. 1906 ver6ffentlichte SPIELMEYER, als der erste 
Falle von juveniler amaurotischer Idiotie unter Nachweis des pathogno- 
monischen Schafferschen Zellenprozesses. In den folgenden Jahren 
konnte auch VoGT fiir einige seiner eigenen Faille seine klinische 
Diagnose pathologisch-anatomisch verifizieren. Die Falle von SPIEL- 
MEYER, 3 Geschwister, werden in Kiirze folgendermassen charakteri- 
siert. Normale Entwicklung bis zur Zeit fiir die zweite Dentition und 
daran anschliessende allmahliche Erblindung. Progredierende Ver- 
blédung und epileptische Anfalle. Keine Lahmungen. Ophthalmo- 
skopisch Retinitis pigmentosa-Bild. In bezug auf das von SPIELMEYER 
hervorgehobene Fehlen von Lahmungen in diesen Fallen betont VoGT 
1907, dass die Falle von SPIELMEYER interkurrent an Thbc.-Affektion 
gestorben sind und dass das Auftreten von Lahmungen nicht ausge- 
schlossen sei, wenn die Krankheit Gelegenheit gehabt hatte weiter zu 
progredieren. 

Spiter ist eine, in Ubereinstimmung mit der allgemein hervorge- 
hobenen ausserordentlichen Seltenheit der Krankheit, relativ kleine An- 
zahl Falle ver6ffentlicht worden. Unsere wesentliche bisherige Kennt- 
nis tiber die Krankheit ist in einer verdienstvollen Weise von SCHOB 
(1924) zusammengefasst worden, dessen Ubersicht ich hier folgen 
werde, jedoch bedeutend erweitert durch mehrere Erginzungen, die 
mir nach Durchsicht der zuginglichen Literatur berechtigt erschienen. 

Die Krankheit setzt in der Regel zur Zeit der 2ten Dentition, also 
ung. im 6. Lebensjahr ein, zuweilen etwas friiher, ung. im 4. Lebens- 
jahr. Selten erfolgt der Ausbruch der Krankheit nach dem 10. Lebens- 
jahr. Die Krankheit setzt in der Regel successiv ein. Vorher haben 
sich die Kinder in der Regel normal entwickelt. Es sind aber Falle 
bekannt in denen die Patienten schon vor dem Auftreten der ersten 
Krankheitssymptome Zeichen fiir psychische Riickstandigkeit gezeigt 
haben. Die ersten Symptome sind in der Regel ein allmahliches, ziem- 
lich schnelles Abnehmen des Sehvermégens, das zu Erblindung fiihrt, 
sowie ein Abnehmen der Intelligenz. Oft treten schon jetzt, in einem 
Teil der Falle erst nach einigen weiteren Jahren, epileptische Anfalle auf. 

Die Augenbefunde zeigen im Gegensatz zu der infantilen Form 
ein ziemlich wechselndes Bild. Fiir die Mehrzahl der Falle ist ein 
Retinitis pigmentosa-ahnliches Bild konstatiert worden (SPIELMEYER 
1907, FRENKEL und DIDE 1913, BERGER 1913, RONNE 1916, GLOBUS 
1923 u. a. m.). In anderen Fallen haben die Veranderungen das Bild 
einer Chorioretinitis mit Sehnervenatrophie aufgewiesen. 

So in dem Fall von ROGALSKI (1910): »Leichte Atrophie der 
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Papille, die zugleich etwas verwaschen aussieht. Zugleich Arterien 
und Venen, besonders aber die erstere sehr schmal. Beiderseits Macula- 
affektion, und in der Peripherie, schon ziemlich bald gegen dieselbe 
beginnend, feine braunliche Tiipfelung auf grau-rotem Grund, in dem 
ausserdem ganz verwaschene helle rundliche Stellen aus der Tiipfelung 
sichtbar werden». — In einem Fall von KUFFLER (1912): »Die Papille 
ist schneeweiss und scharf begrenzt, die Arterien sind iiberaus enge, 
die Venen etwas weiter, aber ebenfalls unter der Norm gefiillt. Gerade 
in der Fovea centralis ist ein schmutzig roter Fleck. Der Fundus zeigt 
in der Peripherie albinotischen Typus, die Choriodalgefasse sind als 
breite rote Streifen zwischen den hellen Feldern deutlich zu sehen. — 
Kleine hellgelbe Herde wechseln mit scharf abgehobenen schwarzen 
Pigmentkérnern. Der Eindruck als ob die schwarzen Korner tiber den 
Fundus ausgestreut seien, ist sehr charakteristisch. Knochenkérper- 
chenadhnliche Anordnung des Pigments ist nirgends zu sehen». — In 
dem Fall von ScHos (1912): »Beiderseits Atrophie der Retina und 
des Opticus. Grenzen der Papillen nicht scharf. Netzhautgefasse, 
namentlich Arterien, sehr eng. Die Retina beider Augen zeigt eine 
gleichmassige, feine punktf6rmige, in der Peripherie rechterseits ein- 
zelne grébere pigmentierte Flecken». — In einem Fall von BERGER 
(1913): »Atrophia nervi optici mit unscharfen Randern der Papillen 
und mit sehr engen atrophischen Netzhautgefassen, ferner in der Peri- 
pherie des Fundus chorioretinitische Herde, sog. Pfeffer und Salz- 


herde». — In einem Fall von HarBitTz (1913): »Mehrerenorts in der 
Retina feine Pigmentkérner. Die Papillen etwas graulich, die Gefasse 
normal». — In dem Fall von GLosus (1923): »Kleine Pigmentkérper- 


chen iiber den ganzen Augenhintergrund verstreut, aber nicht wie bei 
der Retinitis pigmentosa am stirksten in der Peripherie, sondern am 
starksten nach der Maculagegend zu; auch findet sich eine Menge 
kleiner, chorioiditischer Herde meist zwischen den Pigmentk6rperchen, 
aber nicht von diesen eingefasst. Der Opticus ist beiderseits ganz blass, 
hochgradig atrophisch. Die Retinalgefisse sind enge, die Papillgren- 


zen unscharf». — In den Fallen von NARDIN und CUNNINGHAM (1923): 
Papillen sehr blass. Sehr diinne Gefasse. Pigmentierungen in der 
Macularegion. — In einem Fall von GREENFIELD und HOLMEs (1925): 


»The right optic disc was of fairly normal colour, but there was a faint 
stippling at the macula with a darkish-brown pigment and some pig- 
mentary change in the retina on the temporal margin of the disc. The 
left optic disc was paler and of a yellow waxy colour, and there were 
more marked pigmentary changes in the region of the macula». — In 
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den Fallen von HOLMES und PaToNn (1925): Atrophische, blasse Seh- 
nerven, Gefisse diinn. In der Macula ein weisser Fleck, umgeben von 
einer roten Zone. Die periphere Retina atrophisch mit feinen Pigment- 
flecken iibersiet. — 

In anderen Fallen wiederum hat man nur Sehnervenatrophie 
gefunden (VoGT 1906, NIKULA 1922 u. a. m.). In einer geringen An- 
zahl von Fallen hat man trotz ausgesprochener Amaurosis keine oph- 
thalmoskopischen Veranderungen gefunden (H. BEHR 1910, STOCK 1908). 
Ob eine derartige Amaurosis durch eine Schadigung der zentralen oder 
peripheren Neuronen bedingt wird, kann, wie von SPIELMEYER hervor- 
gehoben worden ist, nur durch eine gleichzeitige anatomische Unter- 
suchung von sowohl Gehirn wie Auge entschieden werden. In diesem 
Zusammenhang sei auch der eigenartige, atypische Fall von WALTER 
(1918) mit normaler Sehschirfe und normalem ophthalmoskopischem 
Befund erwahnt. 

Die psychischen St6érungen sind ein ausserordentlich konstantes 
Symptom. Die Kinder, die wie erwahnt sich in der Regel bis zum 
Schulalter normal entwickelt haben, werden stumpfsinnig, uninteres- 
siert, kénnen sich keinen Unterricht zugutemachen, zeigen kurz gesagt 
ein progredierendes psychisches Zuriickgehen. Oft tritt auch eine mehr 
und mehr ausgesprochene Irritabilitat, Reizbarkeit und Weinerlichkeit 
zutage. Im weiteren Verlauf gehen schon erworbene Kenntnisse all- 
miahlich verloren. Kinder die lesen oder schreiben (Blindenschrift) 
gekonnt haben, verlieren successiv dieses Vermégen. Die Sprache wird 
zunehmend schlechter und verschwindet schliesslich ganz. Sie kénnen 
sich selbst allmahlich nicht anziehen oder einfachere Bediirfnisse aus- 
fiihren, erkennen nicht die Personen ihrer nachsten Umgebung, wer- 
den unrein, um schliesslich das Bild tiefer Verblédung, Idiotie, aufzu- 
weisen. Halluzinationen und Wahnvorstellungen fehlen in der Regel. 

Sehr oft kommen, wie erwahnt, epileptische Anfalle hinzu, die 
hinsichtlich Typus und Verlauf kein besonderes Interesse darbieten. 
Andere neurologische Symptome fehlen gewéhnlich zu Beginn der 
Krankheit. Wie von ScHoB hervorgehoben worden ist, entwickelt sich 
spater oft eine gewisse Ataxie und Unsicherheit im Gang, die zum 
dominierenden Symptom im Krankheitsbild werden kann. Ein vom 
gleichen Verf. beobachteter Fall zeigte eine Zeit »eine eigentiimliche, 
sehr an psychogene Grundlage erinnernde Gangstérung; bei guter 
Beweglichkeit der Beine im Sitzen und Liegen schob sie sich mit 
kleinen, trippelnden Schritten vorwarts». Aus VocTs Beschreibung 
seiner Falle geht hervor, dass der Gang zunehmend unsicher, die 
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Haltung mehr und mehr vorgebeugt, die Beine steif, »schwer beweg- 
lich» werden. Bei weiterer Progression der Krankheit kénnen sie nur 
mit Schwierigkeit mit Unterstiitzung gehen und _ schliesslich weder 
gehen noch stehen, sondern liegen vollkommen hilflos im Bett. Die 
Lihmungssymptome, wie sie in den Schlussstadien angetroffen wer- 
den, sind teils als vom schlaffen Typus, teils und haufiger auch 
als spastische Di- bzw. Tetraplegien geschildert worden. In der 
Regel wurden die Sehnenreflexe lebhaft oder erhéht beobachtet. Lues 
scheint fiir das Auftreten der Krankheit keine Rolle zu spielen. Nor- 
male serologische Befunde. Im Endstadium vollkommen hilflos, miis- 
sen gefiittert und mit allem geholfen werden, Harn und Abfiihrung 
gehen ins Bett. Die Sprache ist allmahlich verschwunden um in diesem 
Stadium im grossen nur aus unartikulierten Lauten zu bestehen. Ein 
ausfiihrlicherer Bericht itiber die von friiheren Verfassern erwahnten 
neurologischen Symptome befindet sich im Kapitel »Klinische Ana- 
lyse». — Meistens tritt der Tod im Alter von 14—16 Jahren, oft nach 
starkem Marasmus ein. Ejinige Falle haben jedoch ein bemerkenswert 
hohes Alter erreicht. Die Falle von WALTER und BEHR starben im 
Alter von 23 Jahren. Der von ROGALSKI im Alter von 26 Jahren. — 
Gleichwie fiir die infantile Form ist auch fiir die juvenile eine ausge- 
sprochene Tendenz zu familiaérem Auftreten hervorgehoben worden. 
Die juvenilen Falle haben ferner zu ganz itiberwiegendem Teil der ari- 
schen Rasse angehort. 

Auf die bekannten pathol.-anatomischen Veranderungen im zentra- 
len Nervensystem habe ich hier keinen Anlass naher einzugehen. Die 
diagnostischen anatomischen Untersuchungen sind in meinen Fallen 
von Prof. EINAR SJOVALL ausgefiihrt, der in einer besonderen Arbeit die 
Ergebnisse seiner ausfiihrlicheren Forschungen hieriiber verdffent- 
lichen wird. Fiir meine Arbeit haben sie ihr wesentliches Interesse als 
Bestatigung der von mir gestellten Diagnose. 

Einige Ubergangsformen sind beschrieben worden. So die spdt- 
infantile Form (BrELSCHOWSKY 1914, BRODMANN 1914, ScHoB 1919, 
FRETS und OVERBOSCH 1923, HASSIN 1924 u. a. m.). Hierbei sollten, 
wie SCHOB es ausdriickt, das Fehlen eines typischen Maculabefundes, 
das mehr wechselnde Bild der psychischen Veranderungen und die Pra- 
dispositionen fiir die arische Rasse auf eine Zusammengehorigkeit mit 
der juvenilen Form deuten, wahrend das friihere, meist zwischen dem 
1. und 4. Lebensjahr, einsetzende Krankheitssyndrom, der mehr fou- 
droyante Verlauf — ungefahr 2—4 Jahre dauernd — und schliesslich 
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auch teilweise der anatomische Befund mehr an die infantile Form 
erinnern. 

Ferner ist eine eigenartige Spdtjorm von Kurs (1925) beschrieben, 
wo die Krankheit erst im 3. Lebensdezennium begann und ausserdem 
eine Amaurosis fehlte. Ich habe keinen Anlass auf diese beiden Krank- 
heitsformen weiter einzugehen. 

Hinsichtlich der klinischen Diagnose der juvenilen amaurotischen 
Idiotie wird von den meisten Verfassern hervorgehoben, dass sie oft 
schwierig ist. So ist laut SPIELMEYER (1923) die Erkennung der juv. 
Falle oft recht schwer oder tiberhaupt nicht méglich. Die Diagnose 
wird laut SPIELMEYER vor allem durch den wechselnden Augenbefund 
erschwert, ferner fehlt in vielen Fallen motorische Lahmung und tber- 
dies hat die progredierende psychische Demenz keine besonderen 
Charakteristika. SPIELMEYER fiigt in gleicher Arbeit hinzu: »So wird 
es immer noch Falle geben, bei denen nur die anatomische Untersuchung 
die Zugeh6rigkeit zur familiiren amaurotischen Idiotie aufdeckt». Von 
ScHos (1924) wird hervorgehoben, dass die klinische Diagnose bei der 
juv. Form »sehr oft nur vermutungsweise méglich ist, besonders dann, 
wenn es sich um sporadische Fille handelt». HIGIER (1926): »unter- 
nehme es durchaus nicht die hier zu Lande enorm seltene juvenile 
Varietét von VOGT-SPIELMEYER zu erkennen, ohne sehr prézise anam- 
nestische Angaben, betreffend die Familiaritaét, bzw. ohne Zuhilfe- 
nahme der NEISSER-POLLAKschen Hirnpunktion — — — zu diagno- 
stizieren». 

Im Zusammenhang mit der klinischen Analyse meines eigenen 
Materials ist das differentialdiagnostische Problem zur Behandlung auf- 
gegriffen worden, weshalb ich dasselbe hier tibergehe. 

Die juvenile amaurotische Idiotie ist bisher nicht zum Gegenstand 
einer systematisehen erblichkeitsmedizinischen Behandlung gemacht 
worden. Das haufig vorkommende familidre Auftreten im Zusammen- 
hang damit, dass man auffallend oft Blutsverwandtschaft zwischen den 
Eltern der Kranken hat vermerken kénnen, hat allerdings zur Folge 
gehabt, dass man einen rezessiven Erblichkeitsgang vermutet hat. Eine 
erblichkeitsmedizinische Analyse eines vom genetisch-statistischen Ge- 
sichtspunkt zufriedenstellenden Materials diirfte bisher nicht ver6ffent- 
licht sein. Dagegen hat Kurs 1927 in einer Arbeit iiber die Bedeutung 
der optischen Komponente bei amaurotischer Idiotie in diagnostischer 
und erblichkeitsbiologischer Hinsicht gewisse Probleme zu behandeln 
versucht. Kurs hat sich die Aufgabe gestellt, durch ein Uberpriifen 
und kritisches Bewerten der ophthalmoskopischen und neurologischen 
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Literatur auf dem Gebiete wenn mdglich folgende Fragen beantworten 
zu kénnen: »Welche pathogenetische Stellung kommt den einzelnen 
Begleitkrankheiten im Auge bei den verschiedenen Formen von amau- 
rotischer Idictie zu? Sind diese nur Variationen eines und desselben 
degenerativen Krankheitsprozesses der nervésen Elemente des Auges 
und gibt es zwischen diesen fliessende Uberginge? Sind die ver- 
schiedenen Affektionen der Augenhintergriinde, welche die amauroti- 
sche Idiotie komplizieren, in jenen Fallen, wo sie isoliert ohne Teil- 
nahme des Nervensystems auftreten, in erblichkeitsbiologischer und 
nosologischer Hinsicht nur als heteromorphe Manifestationen eines und 
desselben Krankheitsprozesses zu bezeichnen? Kann man Anhalts- 
punkte dafiir finden, dass der von uns in einer Familie — in der die 
unkomplizierte Retinitis pigmentosa und die amaurotische Idiotie ohne 
optische Komponente alternierte — festgestellte heteromorphe Erblich- 
keitsgang schon wiederholtemale konstatiert worden ist?» 

KuFs sagt ferner, dass es in der in Rede stehenden Arbeit seine 
Hauptaufgabe sei, Argumente fiir seine Auffassung zu sammeln, dass 
»die verschiedenen Stérungen des Zentralnervensystems (fortschrei- 
tende Demenz, Lahmungen, cerebellarataktische Symptome), die die 
Retinitis pigmentosa komplizieren, ob sie nun mehr stationarer oder 
deutlich progressiver Natur sind, in hohem Grade auf den Degenera- 
tionsprozess der amaurotischen Idiotie verdachtig sind». Nach An- 
fiihren einer reichlichen Literaturkasuistik fasst Kurs das Resultat 
seiner Zusammenstellung folgendermassen zusammen: Mehrere Augen- 
hintergrundskrankheiten, Retinitis pigmentosa und ihre Varianten, 
progressive familiire Heredodegeneration der Macula, gewisse Formen 
von hereditaérer Sehnervenatrophie, ebenso die rezessive Taubstumm- 
heit und die »nervése SchwerhGrigkeit» bilden mit den verschiedenen 
Formen von amaurotischer Idiotie eine nosologische Einheit. »Das 
Erbleiden, welches allen hier geschilderten Organaffektionen zugrunde 
liegt, hat also die Neigung in verschiedenen Phanotypen aufzutreten. » 

Wir sollten es also laut Kurs mit einer Heterophanie zu tun haben. 
Nun muss man indessen gegen die Arbeit von KuFS einwenden, dass 
sie an einer inkorrigiblen Fehlerquelle leidet, die einer derartigen 
Zusammenstellung von aus der Literaturkasuistik enthnommenem Ma- 
terial anhaften muss, das nicht zwecks Erhaltung eines fiir eine erblich- 
keitsmedizinische Analyse statistisch korrekten Materials eingesammelt 
ist, sondern anstatt dessen eine hochgradig einseitige Auswahl von 
besonders belasteten und »>interessanten» Familien, mit Anhiufung von 
familiérem Auftreten etc. bildet. Aus einem derartigen Material Be- 
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weise fiir einen heterophinen Erblichkeitsgang zu erhalten ist natiir- 
lich vollkommen aussichtslos, gleichwie tiberhaupt irgendeine exakte 
Erblichkeitsanalyse mit diesem Material undenkbar ist. Dagegen 
scheint uns Kurs’ Klarlegung des Begriffes »familiare progressive 
Maculadegeneration mit psychischer Demenz», wie sie von OATMAN 
(1911) und STarGARDT (1913 und 1917) geschildert worden ist, von 
grossem Interesse zu sein. Die Berechtigung von Kurs’ Deutung dieser 
Falle als juvenile amaurotische Idiotie erscheint unzweifelhaft; eine 
Auffassung, die bei der klinischen Analyse unseres eigenen Materials 
naher motiviert werden soll. 

GOLDFEDER hat 1927 eine Untersuchung iiber den Erblichkeits- 
gang der infantilen amaurotischen Idiotie ver6ffentlicht. Trotzdem es 
sich hier um eine von der juv. Form in mehreren Hinsichten ver- 
schiedenen Krankheit handelt, miissen sie doch als in gewissen Hin- 
sichten einander sehr nahestehend bezeichnet werden. Aus der Lite- 
ratur auf diesem Gebiete geht hervor, was auch von mehreren Ver- 
fassern hervorgehoben worden ist, dass die beiden Formen_ nicht 
nebeneinander in der gleichen Familie auftreten. GOLDFEDER hat ein 
Material von 9 Familien mit 24 Fallen. 5 von diesen Familien gehéren 
zu einem Geschlecht, die iibrigen 4 zu einem anderen Geschlecht. Er 
hat das Material mit WEINBERGs Geschwistermethode bearbeitet und 
hierbei die Proportionen x (x —1)—66 und x (p—1)—166 erhal- 
ten, demnach eine Ausmendelungszahl von 39,7 %. GOLDFEDER glaubt 
mit einem hohen Grad von Wahrscheinlichkeit auf einen rezessiven mo- 
nohybriden Erblichkeitsgang schliessen zu kénnen. Hiergegen muss 
eingewendet werden, dass diese beiden Geschlechter als eine einseitige 
Auswahl zu betrachten sind, die keine Bearbeitung mit der Geschwister- 
methode von WEINBERG zuliasst. Die abnorm hohe Ausmendelungs- 
zahl spricht in ihrer Weise hierfiir. Das Material muss auch als zu 
klein erachtet werden um eine zufriedenstellende Analyse des Erblich- 
keitsganges zu gestatten. 

Da namentlich das letzte Dezennium grosse Lebhaftigkeit im 
erblichkeitsmedizinischen Forschungsgebiet aufgewiesen hat, fragt man 
sich zweifellos, weshalb die juvenile amaurotische Idiotie bisher nicht 
zum Gegenstand einer Bearbeitung in dieser Hinsicht gemacht worden 
ist. Die Erklarung hierfiir diirfte in folgenden Faktoren liegen. Teils 
die Schwierigkeit ein hinlanglich grosses Material zufolge der ausser- 
ordentlichen Seltenheit der Krankheit zu erhalten. Das in der bisher 
verOffentlichen Kasuistik vorhandene Material ist, wie oben hervor- 
gehoben worden ist, nicht zu einer systematischen erblichkeitsmedizini- 
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schen Untersuchung verwendbar; teils wegen der Selektion, die sich 
hierbei zugunsten von Familien mit angehaiuftem familiirem Vorkom- 
men der Krankheit geltend gemacht hat; teils wegen der haufigen 
mangelhaften genealogischen Erforschung der betreffenden Geschlech- 
ter. Ferner dirften auch die Schwierigkeiten beim Stellen einer 
klinischen Diagnose besonders in bezug auf die sporadischen Falle 
— einen wesentlichen Faktor gebildet haben. 

Falle von juveniler amaurotischer Idiotie in Schweden sind bisher 
nicht ver6ffentlicht worden. Die im Verhaltnis zur — in der aus- 
landischen Literatur allgemein hervorgehobenen — ausserordentlichen 
Seltenheit der Krankheit sehr grosse Anzahl von Fallen, die es mir 
gelungen ist zu erhalten, erfordert zuerst einen Bericht iiber die sozialen 
Massnahmen gegeniiber solchen Fallen, da hierin ein wichtiger, er- 
klarender Faktor liegt. Fiir die iibrigen wird im Kapitel »Material 
und Methodik» berichtet. 

Fiir die Mehrzahl der Falle von juv. amaurotischer Idiotie in 
Schweden ist, wie die vorliegende Untersuchung hat zeigen kénnen, der 
Verlauf der sozialen Massnahmen folgender gewesen. Als die Faille, 
die angefiihrt worden sind, im Schulalter erblindet sind, wurden sie 
in die Blindenschulen in Vdxj6 oder Tomteboda aufgenommen. Die 
erste begann ihre Tatigkeit 1884, die letztere 1888. Laut K6énigl. Erlass 
vom 29. Mai 1896 sollen Kinder, die zufolge einer Herabsetzung des 
Sehvermégens am gewohnlichen Schulunterricht nicht mit Vorteil teil- 
nehmen k6énnen, in eine vom Staat errichtete Lehranstalt fiir Blinde 
aufgenommen werden, wenn nicht die Eltern bzw. der Vormund fir 
privaten Unterricht sorgen. Das Schulalter wird von dem Jahr an 
gerechnet, in dem das Kind 7 Jahre alt wird, aber die Aufnahme kann 
unter gewissen Verhialtnissen bis zum 14. Jahr aufschoben werden 
(Krankheit und spiter eintretende Blindheit sind laut »Erhebungen 
und Vorschlige beziiglich der Pflege von Blinden 1922» die gew6hn- 
lichen Griinde fiir eine spitere Aufnahme der Kinder). Der Schulvor- 
stand soll darauf achten, dass diese Kinder vorschriftsmassig eingeliefert 
werden, sowie auch dass die privat unterrichteten Kinder einen Unter- 
richt erhalten, der den in den staatlichen Schulen erteilten entspricht. 
Laut dem genannten K6nigl. Erlass kommt ferner der Direktion des 
Blindenschules das Recht zu von den einzelnen Schulriten in den 
Kirchspielen des Landes jahrlich vollstandige Verzeichnisse iiber alle 
im Kirchspiel vorhanden Blinden unter 20 Jahren zu erhalten. Nach 
der Errichtung der Blindeninspektion werden diese Angaben an den 
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Inspektor eingegeben, der dadurch eine Méglichkeit bekommt das rich- 
tige Plazieren der Kinder zu tiberwachen. 

Da bestimmt wurde, dass der obligatorische Blindenunterricht fiir 
alle Kinder gelten sollte, die 1890 oder spater geboren wurden, zeigte 
er laut der genannten »Erhebung» seine volle Wirkung auf die Schiiler- 
anzahl erst im Jahre 1904. Er ist nicht fiir solche blinde Kinder vor- 
geschrieben, die ausserdem taubstumm oder schwachsinnig oder mit 
einer solchen Krankheit behaftet sind, dass sie nicht in eine 6ffentliche 
Lehranstalt aufgenommen werden sollen. Die Zahlen in der unten- 
stehenden Tabelle der Erhebung von 1922 zeigen — beziiglich dessen 
man mit der Erhebung einstimmen kann — »dass es gut gelungen ist die 
schulpflichtigen blinden Kinder in die Schule zu bekommen, besonders 


TABELLE 1. Blinde Kinder im Volksschulalter 1915—1920 laut An- 
gaben des Vorsitzenden des Volksschulkollegiums an den Blinden- 
schuleninspektor. 





~~ | Anzahl derjenigen, die; 
Licht U | obgleich im Volks- 
Nicht Unter- | schulalter und soweit | 


| [Anzahl un-| | 
| ter irgend | | In D.S.S. 











| 

jeinem Teil) p.ivat| oder an- | richtspflich- ; it kei 

| des Schul- | I rivat | Sener dion. | dee. tte bekannt mit keinem 

| schuijohr | “ehea' | Unter rede) gts Qin, | anderen Gebrechen ts | samme 

| | einer Blin-| ‘tote Anstalt aufgenom- | sind, noch in_ keiner 

| denschule | | Aufge- | men worden | Blindenanstalt sich 

| Unterrich-/ j mommene | sind | zum Unterricht ein- 

| —_ | | | gefunden haben 

a b | d | e | f 9 

| l l l l 

| 1915—1916 | 129 | 3 | 59 19 | 28 ! | 239 

| 1916—1917 | mm | 3\| ss 19 | 15? | 232 
1917-1918 | 135 | 2/ 48 | 33 | 288 246 

| 1918—1919 | 136 | 1| so | 20 | 28 4 236 

| 1919-1920; 130 | — | 42 | 18 | 29 5 219 


wenn man bedenkt, dass so gut wie alle in Kolonne e aufgenommenen 
entweder krank sind oder sich in einem Zustand befinden, auf Grund 
dessen man ihre Anmeldung nach das siebente Jahr — oft bis auf 
das neunte — verschoben hat. Man kann sagen, dass es in unserem 
Lande eine Seltenheit ist, dass ein vollkommen bildbares Kind keinen 
Blindenunterricht erhalt.» Eine andere Tabelle der Erhebung zeigt, 
welche Anzahl Schiiler vom Jahre 1904 bis einschl. 1908 zu Beginn 


1 Von diesen waren 13 angemeldet aber noch nicht in eine Schule aufgenommen. 
2 » » » 1 » » » » » » » » 
8» » » 10 » » » >: > > » » 
4 » » » 4 » » » » » » » » 
5 » » “> 8 » » » » » » » » 
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des Wintersemesters in simtlichen staatl. Schulen fiir nicht erwachsene 
Blinde vorhanden gewesen ist. Ich beschranke mich hier darauf das 
Resumé dieser Tabelle der Erhebung zu zitieren: Die Totalzahl ist am 
héchsten im Jahre 1912 mit 208 und am niedrigsten 1904 und 1920 
mit bzw. 184 und 188. Eine Tendenz zu Zunahme kann nicht heraus- 
gelesen werden, eher das Gegenteil. Vereinigt man die Jahre 1905— 
1919 zu Fiinfjahresperioden, erhalt man namlich fiir die betreffenden 
Perioden die Mittelwerte 197,6, 197,s und 195. Die Abnahme ist in der 
Tat etwas grésser gewesen als die Zahlen angeben, da es jetzt nicht 
mehr vorkommt, wie dies friiher zuweilen der Fall gewesen ist, dass 
eine wiinschenswerte Mahnung an einen zégernden Vormund aus 
Furcht vor Uberfiillung in einer Anfangerklasse aufgeschoben wird. 
Ein Aufschub der Aufnahme auf Grund von Platzmangel ist seit vielen 
Jahren nicht vorgekommen. 

In bezug auf die oben genannten Blindenschulen ist ferner zu be- 
merken, dass wir zwei Vorschulen besitzen, namlich in Vaxjé und 
Tomteboda. Die Vorschulen bezwecken den Schiilern Kenntnisse beizu- 
bringen, die im grossen den vier ersten Jahresklassen der Volksschule 
entsprechen. Die Vorschule Vaxj6 nimmt Kinder von Gétaland, die 
Vorschule Tomteboda Kinder von Svealand und Norrland auf. Von 
den beiden Vorschulen werden die Kinder an das Blindeninstitut in 
Tomteboda abgegeben. Dieses nimmt auch blinde Kinder im Alter von 
9—14 Jahren auf, die keine Vorschule durchgemacht haben. Fiir jene, 
die in eine Vorschule gegangen sind, betragt die Ausbildungszeit im 
Institut sechs Jahre, fiir andere, die direkt ins Institut kommen, acht 
Jahre. Diese beiden Blindenschulen haben je einen besonderen Augen- 
arzt. 

Wenn nun die juvenilen amaurotischen Idiotiefalle, die ja wie 
friiher erwahnt sich in der Regel normal bis zum Schulalter entwickeln, 
wo sich die Blindheit manifestiert, in die Blindenschulen aufgenom- 
men werden, hat sich nach einer Zeit — in der Regel héchstens einige 
Jahre — der progredierende pathologische Hirnprozess in einem pro- 
gredierenden psychischen Zuriickgehen von solchem Umfang manifes- 
tiert, dass die Falle auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht 
zugutezumachen entlassen werden miissen. 

Ein grosser Teil dieser Falle ist darauf in Drottning Sophias Stif- 
telse in Vanersborg iiberfiihrt worden. Diese Anstalt verdient ein ganz 
besonderes Interesse. Errichtet im Jahre 1892 ist sie eine bahn- 
brechende Anstalt fiir die Pflege von Blinden mit komplizierten Ge- 
brechen, also fiir Blinde gewesen, die eine oder mehrere der folgenden 
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Krankheiten gehabt haben: Geistesschwiche bzw. Idiotie, Epilepsie, 
Taubstummheit, Lahmheit, — ein Anstaltstypus, der soweit ich habe 
finden kénnen, erst nach etwa ein Dezennium im Auslande seines- 
gleichen gefunden hat. Das grésste Verdienst kommt der Grinderin 
und vieljahrigen Leiterin der Anstalt, Frau E. ANREP-NORDIN zu. 1902 
bekam die Anstalt eine besondere Abteilung fiir blinde Schwachsinnige, 
1905 ein Arbeitsheim und 1906 wurde dort eine Asylabteilung erdffnet, 
die 20 Patienten pflegen konnte. Diese Anstalt hat seit dieser Zeit 
solche Blinde aufgenommen, die auf Grund eines komplizierten Ge- 
brechens von den Blindenschulen entlassen worden sind, teils auch 
direkt solche Falle aufgenommen, die fiir eine Aufnahme in die Blinden- 
schulen nicht haben in Frage kommen kO6nnen. 

Im Oktober 1922 wurde die Drottning Sophias Stiftelse in Vaners- 
borg (D. S. S.) aufgelést und die dort Internierten in die Vardanstalten 
(V. A. = Pflegeanstalt) in Lund fiir Blinde mit kompliziertem Ge- 
brechen tiberfiihrt. Vom Jahre 1906 an bekam die Anstalt einen be- 
sonderen Arzt, und ausserdem waren von diesem Jahr an zur Auf- 
nahme von Alumnen Aufnahmeakten erforderlich, die teils aus einem 
arztlichen Attest in der Form eines ausfiihrlichen Formulars mit Fragen 
in bezug auf die Verwandtschaftsverhaltnisse, der Anamnese und des 
Status des Alumnus bestehen sollten, teils aus einer Beilage die gleich- 
falls ein ausfiihrliches Frageformular in bezug auf Angaben tiber Ver- 
wandtschaftsverhaltnisse sowie der Krankheit des Alumnus enthielt, 
welches Formular die Angehérigen oder der Vormund ausfiillen muss- 
ten und welche Angaben durch das betreffende Pfarramt bestatigt sein 
sollten. Vom Jahr 1906 an wurden vom Arzt der Anstalt fiir simtliche 
Alumnen Krankenjournale gefiihrt. Von diesem Jahr und bis zur 
Ubersiedelung der Anstalt im Okt. 1922 nach Lund sind dort 320 Alum- 
nen gepflegt worden. 144 von diesen lebten in D. S. S. zur Zeit der 
Ubersiedelung und wurden also von der Pflegeanstalt in Lund iiber- 
nommen. Seit Okt. 1922 bis Mai 1929, da ich mein Probandeneinsam- 
meln abschloss, sind weitere 90 Alumnen direkt in V. A. aufgenom- 
men worden. Die Gesamtzahl Alumnen, welche die Blindenschule 
Vaxj6 von ihrer Eréffnung bis zum Mai 1929 durchgemacht haben 
betragt 397 und die entsprechende Anzahl fiir die Blindenschule 
Tomteboda ist 1034 Alumnen. 


MATERIAL UND METHODIK. 


Als ich im Juni 1927 die Untersuchungen in der Pflegeanstalt in 
Lund (V. A.) begann, war es meine erste Absicht, die Méglichkeiten 
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zur Abgrenzung solcher Falle von Oligophrenie zu untersuchen, die 
gleichzeitig mit gewissen degenerativen Augenkrankheiten behaftet 
waren, namlich bzw. Retinitis pigmentosa, gewissen Sehnervenatrophien, 
degenerativen Retinochcrioiditen sowie Katarakt, um diese dann weiter 
erblichkeitsmedizinisch zu bearbeiten. Auf mein Verlangen hin de- 
monstrierte der Arzt der Anstalt, Dr. RUTH JOHANSSON, eine Anzahl 
derartiger Falle mit familiarer Anhéufung. Dr. JOHANSSON hatte ein 
spezielles Interesse fiir gewisse Falle von Blindheit gefasst, die im 
Schulalter mit progredierender Verbl6dung und Lahmung einsetzte und 
gewOhnlich im Alter von 15—20 Jahren zu starkem Marasmus und zum 
Tode fiihrte. Sehr haiufig waren mehrere Geschwister in der gleichen 
Weise erkrankt. 1926 gelangte einer dieser Fille zur Sektion und 
histologischen Untersuchung des Gehirns, ausgefitihrt von Prof. S. 
INGVAR, wobei die fiir die juvenile amaurotische Idiotie pathognomoni- 
schen Verinderungen haben konstatiert werden k6énnen. 

Nachdem ich wihrend der Zeit von etwa 1°/, Jahren sdmtliche 
in V. A. gepflegten Falle, wo ich den Verdacht auf eine juvenile amau- 
rotische Idiotie gehabt hatte, einer méglichst eingehenden psychiatrisch- 
neurologischen Untersuchung unterzogen hatte, glaubte ich zu einer 
sicheren klinischen Diagnose in 29 Fallen gekommen zu sein, namlich 
beziiglich simtlicher Probanden in den Familien 1—22. Diese von mir 
personlich untersuchte »Kerngruppe» zeigte eine Probekarte der Krank- 
heit von den friithesten bis zu den spitesten Stadien, die sehr instruktiv 
war. In erster Hand galt es Lues congenita auszuschliessen, hierbei 
besonders juvenile Paralysie générale, weshalb wenigstens ein Prob. in 
jeder Familie, mit Ausnahme von 1, wo dies unméglich war, von mir 
lumbalpunktiert wurde. Die negativen Befunde hierbei, zusammen- 
gestellt mit den Untersuchungsbefunden im iibrigen, sowie ferner die 
von Doz. B. ROSENGREN auf mein Verlangen hin ausgefiihrten ophthal- 
moskopischen Untersuchungen mit ihrer iiberraschenden Ubereinstim- 
mung, hatten zur Folge, dass ich mich fiir berechtigt hielt die Diagnose 
als sichergestellt zu betrachten. Da es natiirlich von ausserordentlicher 
Bedeutung war, dass sdmtliche diese Fialle soweit sie starben einer histo- 
logischen Hirnuntersuchung unterzogen wurden, wurde vom Arzt und 
Rektor der Anstalt die Bewilligung hierzu erwirkt. 

Seit Juni 1927 sind 78 von diesen Fallen zur histologischen Unter- 
suchung gelangt, ausgefiihrt von Prof. EINAR SJOVALL, der fiir sdmt- 
liche Fadlle die klinische Diagnose hat bestdtigen kénnen. In 9 von 
diesen Fallen bestand das histologische Material aus einem Punktat der 
Stirnloben, erhalten bei von mir ausgefiihrten Hirnpunktionen. 
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Bei einer erblichkeitsmedizinischen Untersuchung ist es ja, wie von 
WEINBERG, RiDIN, LUNDBORG u. a. hervorgehoben worden ist, von 
grésster Bedeutung, dass das Material nach genetisch-statistisch korrek- 
ten Prinzipien eingesammelt ist. Werden sdmtliche Falle der in Frage 
stehenden, zur erblichkeitsmedizinischen Untersuchung vorliegenden 
Krankheit »rein zufallig, rein nach der Sicherheit der Diagnose» mit- 
genommen, wie sie innerhalb gewisser fixierter raumlicher und zeit- 
licher Bedingungen vorgekommen sind, so ist man berechtigt das in 
Rede stehende Probandenmaterial als korrekt zu betrachten. 

Dieses Prinzip ist bei der Einsammlung des Materials zu der vor- 
liegenden Arbeit leitend gewesen. 

Nachdem die Arbeit mit der Bestimmung der 29 Probanden in 
oben genannter Kerngruppe durchgefiihrt war, bestand das niachste 
Glied in den Untersuchungen in einem Durchgehen und Priifen der 
Journale der aus der V. A. entlassenen, beziehungsweise in der V. A. 
gestorbenen Alumnen. Diese Arbeit ergab weitere 9 Faille, fiir die ich 
erachtete die Diagnose juvenile amaurotische Idiotie mit Sicherheit 
stellen zu k6nnen. 

Der niachste Schritt in den Untersuchungen bestand in einem 
Durchgehen der Journale jener Alumnen, die in Drottning Sophias 
Stiftelse in Vanersborg gestorben bzw. von dort entlassen worden sind, 
welche Journale zusammen mit den entsprechenden Aufnahmeakten 
in der V. A. in Lund deponiert waren. Dieses Durchgehen war ja 
schon durch den Umstand gegeben, dass nicht weniger als 20 Proban- 
den von V. A. aus D. S. S. iibernommen worden sind, wie sich aus der 
Kasuistik ergibt. Ferner wurden schon beim Durchgehen der Journale 
der Probanden von V. A. und ihrer Aufnahmeakten mancherlei Aus- 
kiinfte tiber in Ahnlicher Weise erkrankte Geschwister zu diesen 
erhalten, welche Geschwister in D. S. S. gestorben waren. 

Die Journale von D. S. S. zeigten sich in verschiedenen Hinsichten 
unvollstandig, ein Umstand, der das Stellen der Diagnose in ziemlich 
hohem Grade erschwerte und daher umfassende katamnestische Nach- 
forschungen und Erganzungen erheischte. In bezug auf die Falle von 
D. S. S., die vor der Aufnahme eine der Blindenschulen in Vaxj6 oder 
Tomteboda durchgemacht haben, sind die entsprechenden Augendia- 
gnosen recht oft — aber bei weitem nicht immer — in die Journale 
bzw. in die Aufnahmeakten von D. S. S. eingetragen. Diese umfassen 
ferner einen somatisch-neurologisch-psychiatrischen Status zur Zeit 
der Aufnahme, aufgenommen vom betreffenden Anstaltsarzt, dem 
verstorbenen 1. Provinzialarzt NILS ENGLUND. Betreffs den weiteren 
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Krankheitsverlauf liegen nur kurzgefasste Aufzeichnungen vor. Sek- 
tionen wurden in D. S. S. nicht ausgefiihrt. 

Fir die katamneslischen Forschungen sind mir folgende Hilfs- 
mittel zur Verfiigung gestanden: 1. Die gedruckten Jahresberichte der 
Anstalt (von ihrem ersten Beginn bis zu ihrer Auflésung) mit Kata- 
logisierung der Alumnen und kurzen Angaben iiber ihren Zustand, 
z. B. Angaben iiber zunehmendes psychisches Zuriickgehen, tiber auf- 
tretende Epilepsie, tiber eintretende Symptome fiir Geisteskrankheit 
etc. 2. Sehr wertvolle katamnestische Auskiinfte habe ich teils von der 
friiheren Oberin in D. S. S. REBECKA GUSTAFSSON, teils von der friiheren 
dortigen Lehrerin EMILIA LINDE erhalten, von denen die erstere in der 
Anstalt seit 1906, die letztere seit 1911 Dienst getan hat. Beide haben 
durch ihre langdauernde Anstellung reichlich Gelegenheit gehabt ihre 
Alumnen in der betreffenden Schulabteilung, dem Arbeitsheim und der 
Asylabteilung zu beobachten, welche zusammen die D. S. S. bildeten. 
Von Interesse ist in diesem Zusammenhang, dass das Anstaltspersonal 
schon lange vor meinen Untersuchungen auf diese blinden Schwach- 
sinnigen, meistens epileptischen Alumnen aufmerksam geworden ist, die 
bei der Aufnahme in D. S. S. keinen so stark psychisch defekten Ein- 
druck machten, aber dann von Jahr zu Jahr bestandig zuriickgingen, 
schlechter und verwaschener sprachen, zunehmend unsicher und strau- 
chelnd gingen, um schliesslich in den meisten Fallen Idioten zu werden, 
die weder sprechen, essen, gehen oder stehen konnten. 3. Durch von 
mir vorgenommene Untersuchungsreisen zu den betreffenden Proban- 
denfamilien in verschiedenen Teilen des Landes sind weitere wertvolle 
katamnestische Angaben erhalten worden. 

Betreffs der Augendiagnosen dieser in D. S. S. verstorbenen Ge- 
schwister zu den Probanden der V. A. ist es mir in sAmtlichen Fallen 
gelungen solche katamnestisch zu beschaffen, wo sie in den Journalen 
der D. S. S. gefehlt haben. 

Als es sich um die Beurteilung der Krankheit der obengenannten 
— eine Anzahl von 15 erreichenden — Geschwister handelte, erachtete 
ich die Diagnose juvenile amaurotische Idiotie als unzweifelhaft; dies 
auf Grund ihrer Eigenschaft als Geschwister mit einem Symptombild, 
das in wesentlichen Ziigen mit dem tibereinstimmte, das ich an den 
Probanden in V. A. gefunden hatte. 

Zuerst war es meine Absicht mich mit diesem Material zu 
begniigen. Indessen erschien mir die Aufgabe weiter zu gehen und 
das Material mittels eines vollstandigen Durchgehens und Priifens.auch 
der Alumnen von D. S. S. zu erweitern von so grossem Interesse, dass 
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ich mich hierfiir beschloss, trotzdem sich — aus oben angegebenen 
Griinden — nicht unwesentliche Schwierigkeiten beim Festhalten an: 
Grundprinzip »zufallige Auslese rein nach Sicherheit der Diagnose» 
ergaben. Konnte dies andererseits durchgefiihrt werden, rechnete ich 
damit, teils das Material erweitern zu kénnen, teils auch den Vorteil 
zu gewinnen die Fille von V. A. und D. S. S. zu einem einzigen, vom 
erblichkeits-statistischen Gesichtspunkt gut abgegrenzten Zdhlungs- 
bezirk vereinigen zu kénnen. 

Es wurde demnach notwendig simtliche Journale und Aufnahme- 
akten von D. S. S. durchzugehen sowie simtliche Falle mit einem 
Symptombild zur Untersuchung aufzugreifen, das mit dem der 15 oben 
genannten D. S. S.-Geschwister zu den Probanden von V. A. iiberein- 
stimmte, wobei von simtlichen verdiachtigen Fallen erginzende Journal- 
angaben katamnestisch soweit wie méglich beschafft wurden. Durch 
diese Untersuchung wurden weitere 19 Fdlle erhalten, beziiglich der ich 
die Anhaltspunkte fiir juvenile amaurotische Idiotie fiir so stark er- 
achtete, dass die Diagnose als mit einem hohen Grad von Wahrschein- 
lichkeit sichergestellt betrachtet werden konnte. 

Wahrend der Arbeit mit den Nachforschungen nach fritheren 
Augenuntersuchungen der Fille von V. A. und ihrer in D. S. S. ge- 
pflegten Geschwister hat es sich herausgestellt, dass 14 von diesen die 
Blindenschule Tomteboda mit der Augendiagnose Retinochorioiditis oc. 
amb. durchgemacht haben und saémtliche diese 14 wurden von Tomte- 
boda auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen 
entlassen. 3 Faille haben die Blindenschule Vaxj6 mit der gleichen 
Augendiagnose durchgemacht und sind aus dem gleichen Anlass ent- 
lassen worden. Kein Fall hat Tomteboda mit der Augendiagnose Atro- 
phia n. opt. oc. amb. passiert und ist von dort auf Grund von Unvermégen 
sich den Unterricht zugutezumachen entlassen worden, wahrend 15 
Fille unter dieser Rubrizierung Vaxj6 passiert haben. 

Fiir unsere iibrigen D. S. S.-Fille sind folgende Zahlen zu ver- 
zeichnen: 10 haben Tomteboda mit der Augendiagnose Retinochorioi- 
ditis passiert und sind auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht 
zugutezumachen entlassen worden, 3 haben Tomteboda mit der Augen- 
diagnose Atrophia nervi optici passiert und sind auf Grund von Un- 
vermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen worden. 
Keiner der Fille hat Vaxj6 mit dieser Rubrizierung passiert. 

Von unseren samtlichen 89 Merkmalstragern — V. A.- und D. S. S.- 
Geschlechter zugehérig — haben also 45 in oben genannter Weise die 
Blindenschulen des Landes passiert. Weitere 8 Fille haben Vaxjé pas- 
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siert ohne dass dort eine Augendiagnose gestellt wurde, und sind auf 
Grund von Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen, entlassen 
worden. Diese starke Passage gab mir berechtigten Anlass die ent- 
sprechenden Matrikeln und Aufnahmeakten in beiden Blindenschu- 
len durchzugehen. Hierbei ergab sich fiir Tomteboda die interessante 
Tatsache, dass von sdmtlichen 31 in ihren Matrikeln angetroffenen 
Fallen von Retinochorioiditis oc. amb. bzw. Retinitis pigmentosa, die 
vom 3.—12. Lebensjahr blind geworden sind, und die auf Grund von Un- 
verm6égen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen worden sind, 
nicht weniger als 24 Fdlle aus solchen bestanden, die von mir bereits 
im Zusammenhang mit den Untersuchungen von V. A. und von D. S. S. 
als juvenile amaurotische Idiotie diagnostiziert worden sind (2 von 
diesen sind Geschwister zu Prob. in Fam. 2 resp. Fam. 35 aber nicht 
V. A. oder D. S. S. Prob. selbst). 

Ich erachtete es daher als gut motiviert die iibrigen 7 Tomteboda- 
falle zur Untersuchung aufzugreifen. Hierbei zeigte es sich, dass fiir 
6 Fdlle von diesen die Diagnose juvenile amaurotische Idiotie gestellt 
werden konnte. (Prob. in Fam. 32 A, 44, 45, 46 und 47.) Bei meiner 
Korrespondenz, in einem friihen Stadium der Untersuchungen, mit dem 
Augenarzt in Tomteboda, Doz. E. FORSMARK, machte dieser in bezug 
auf diese Falle in ihrer Ganze — die ganz natiirlich Tomteboda ohne 
einen Verdacht auf juv. amaurotische Idiotie passiert haben -- in einem 
Brief folgende, bei meinen damaligen Diagnoseschwierigkeiten unbe- 
streitbar ermunternde Ausserung: »Retinochorioiditis ist itbrigens auch 
eine unrichtige Benennung fiir diese Veranderungen, die ich oft bei 
mehreren Kindern der gleichen Familie habe auftreten gesehen und die 
wohl einfacher degenerativer Art sind». Der 7. Fall = der Fall geb. 
1901, siehe S. 215. 

Das Durchgehen des Materials der Blindenschule Vaxjé ergab zum 
Resultat, dass von simtlichen Fallen von Retinochorioiditis oc. amb. bzw. 
Retinitis pigmentosa, die vom 3.—12. Lebensjahr blind geworden sind 
und auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen ent- 
lassen worden sind, namlich fiinf, drei schon als Merkmalstrager im Ma- 
terial von V. A. und D. S. S. aufgenommen worden sind. (Ein von diesen 
drei Fallen = Sekundarfall Lennart G. in Fam. 4.) Einen von den 
trestierenden Fallen, den noch lebte, besuchte ich zwecks Untersuchung 
(Prob. der Fam. 48), wobei die Diagnose juv. amaurotische Idiotie auch 
fiir diesen Fall gestellt werden konnte. Der zweite Fall = der Fall mit 
:-starkem Verdacht auf juv. amaur. Idiotie, geb. 1918, siehe S. 215. 

Wie schon in der Einleitung erwahnt worden ist, ist Vaxjé eine 
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Vorschule. Wir haben hier also, im Gegensatz zu Tomteboda, aus- 
schliesslich jiingere Altersklassen vertreten. Da nun — wie im Kapitel 
klinische Analyse des Materials — hat gezeigt werden k6énnen, dass die 
Krankheit in ihren friiheren Stadien in der Regel ophthalmoskopisch 
durch eine retinitische Atrophie der Papillen mit gelbblasser Papille 
und fadendiinnen Gefiissen charakterisiert wird, haben wir hierin eine 
Erklarung dafiir, dass eine bedeutend gréssere Anzahl unserer Merk- 
malstrager Vaxj6 mit der Diagnose Atrophia n. opt. oc. amb. passiert hat. 
Beim Durchgehen der Vaxjématrikeln zeigte es sich, dass von sdmt- 
lichen 18 Fdllen mit der Diagnose Atrophia n. opt. oc. amb., die im Alter 
vom 3.—12. Lebensjahr blind geworden sind und die auf Grund von Un- 
vermogen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen worden sind, 
nicht weniger als 15 Fdlle schon im Material von V. A. und D. S. S. als 
Merkmalstrager aufgenommen worden sind. Den iibrigen drei wurde 
nachgeforscht. Samtliche waren noch am Leben und durch persénliche 
Untersuchung derselben an Ort und Stelle konnte ich fiir dieselben die 
Diagnose juv. amaurotische Idiotie stellen (Prob. in Familie 20 B, 
49 und 50). 

Ich gehe hiermit zu einem Bericht iiber die Prinzipien iiber, die in 
bezug auf das Journalmaterial befolgt worden sind, das tiberhaupt zu 
einer Priifung aufgegriffen worden ist, und aus welchem Rohmaterial 
dann die Probanden wahllos rein nach Sicherheit der Diagnose heraus- 
genommen worden sind. 

1. V. A. Alumnen. (Augendiagnosen sind fiir samtliche V. A. 
Alumnen vorhanden). Zur Untersuchung sind simtliche Alumnen ge- 
kommen, 

die zwischen 3 und 12 Jahren blind geworden sind; 

die schwachsinnig gewesen sind; 

die die Augendiagnose Retinitis pigmentosa, Retinochorioiditis oc. 
amb., Atrophia nervi optici oc. amb. oder Chorioiditis oc. amb. gehabt 
haben. 

2. D. S. S. Alumnen, die nicht nach V. A. iiberfiihrt worden sind. (In 
den Journalen von D. S. S. war nicht immer eine Augendiagnose vor- 
handen). Zur Untersuchung sind simtliche Falle gekommen, 

die zwischen 3 und 12 Jahren blind geworden sind; 

die schwachsinnig gewesen sind; 

die die Augendiagnose Retinitis pigmentosa, Retinochorioiditis oc. 
amb., Atrophia nervi optici oc. amb., Chorioiditis oc. amb. gehabt 
haben oder wo eine Augendiagnose gefehlt hat. 

3. Alumnen der Blindenschule Tomfeboda, die weder in V. A. oder 
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in D. S. S. aufgenommen gewesen sind. (Vom Jahre 1905 an sind 
facharztliche Augendiagnosen fiir die Alumnen in der Matrikel vorhan- 
den). Zur Untersuchung sind simtliche Falle gelangt, die zwischen 3 
und 12 Jahren blind geworden sind, die die Augendiagnose Retinitis 
pigmentosa, Retinochorioiditis oc. amb. gehabt haben und die auf Grund 
von Unvermégen (auf Schwachsinn oder Epilepsie beruhend) sich den 
Unterricht zugutezumachen entlassen worden sind. 

4. Alumnen der Blindenschule Vaxjé, die weder in V. A., D. S. S. 
oder in Tomteboda aufgenommen gewesen sind. (Vom Jahre 1908 an 
sind Augendiagnosen fiir die Alumnen meistens in der Matrikel vor- 
handen). Zur Untersuchung sind samtliche Faille gelangt, die zwischen 
3 und 12 Jahren blind geworden sind, die die Augendiagnose Retinitis 
pigmentosa, Retinochorioiditis oc. amb., Atrophia nervi optici oc. amb. 
oder Chorioiditis oc. amb. gehabt haben und die auf Grund von Unver- 
mégen (auf Schwachsinn oder Epilepsie beruhend) sich den Unterricht 
zugutezumachen entlassen worden sind. 

Von den laut obenstehenden Prinzipien zur Priifung gekommenen 
Alumnen haben wir erachtet die Diagnose juvenile amaurotische Idiotie 
fiir die untenstehende Anzahl stellen zu kénnen. Es wird dort auch 
eine Ubersicht iiber die ausgeschlossenen Fille mitgeteilt. 

1. Die Diagnose juv. am. Idiotie in 38 Fallen. — 9 Falle sind als 
andere Krankheiten ausgeschlossen worden, namlich: 5 Fille von 
Hydrocephalus mit Atrophia nervi optici, stationarer Imbecillitat bzw. 
Idiotie ohne Progression. 1 Fall Hydrocephalus + Retinochorioiditis 
spec. + Atrophia n. optici + Macul. corneae post Keratitis parenchy- 
matosa. Geboren 1901. Stationaére Imbecillitét ohne Progression. Keine 
neurologischen Symptome. 2 Faille: Atrophia n. optici -+ Retinocho- 
rioiditis. Geboren 1909 und 1910. Stationare Imbecillitat ohne Progres- 
sion. Keine neurologischen Symptome. 1 Fall: Geboren 1904. Atro- 
phia nervi optici. Stationaire Imbecillitat ohne Progression. Keine neu- 
rologischen Symptome. — Noch 2 Faille: Geboren 1918 bzw. 1919. Beide 
zeigen eine fiir die juv. amaurotische Idiotie typische Anamnese und 
Augenhintergrundveranderungen. Beim Abschluss der Probandenein- 
sammlung im Mai 1929 waren doch keine sicheren Anhaltspunkte fiir 
progressive Verblédung bzw. neurologische Symptome vorhanden. Nun 
im Okt. 1930 zunehmende psychische Riickstandigkeit mit Dysarthrie 
sowie im ersten Fall beginnende Gangstérung. — Fiir simtliche oben 
genannten Fille ist die W. R. ausgefiihrt und negativ. 

2. Die Diagnose juv. amaurotische Idiotie in 34 Fallen. — 7 Fille 
sind ausgeschlossen worden, namlich: 1 Fall von Atrophia n. optici. 
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Gestorben im Alter von 17 Jahren. Stationare Imbecillitaét ohne Pro- 
gression. W. R. neg. 1 Fall: Hydrocephalus + Atrophia n. optici. 
Stationaire Imbecillitat ohne Progression. 1 Fall: Katamnestische Augen- 
diagnose Atrophia bulbi oc. amb. 4 Fille: Augendiagnosen haben nicht 
erhalten werden k6énnen. 

3. Die Diagnose juv. amaurotische Idiotie in 8 Fallen. 

4. Die Diagnose juv. amaurotische Idiotie wurde in 5 Fallen gestellt. 


GRUPPIERUNG DES MATERIALS UND DEFINITION DES 
PROBANDENBEGRIFFES. 


Die als juvenile amaurotische Idiotie diagnostizierten Falle grup- 
pieren sich in folgender Weise: 

1. V. A.-Falle. Anzahl 38. Die Diagnose wurde durch eigene 
klinische Untersuchung in 30 Fallen gestellt, in 18 von diesen durch 
histologische Untersuchung von Prof. E. SJ6vALL konfirmiert. — In 8 
Fallen wurde die Diagnose nach vom Verf. ausgefiihrter Analyse der 
Journale, gefiihrt vom Arzte der Anstalt, sowie eigenen katamnestischen 
Erganzungen gestellt. Einer von diesen Fallen ist 1926 durch histologische 
Untersuchung von Prof. S. INGVAR diagnostiziert worden. Diese Falle 
bilden die Gruppe I. Diese 38 Fdlle sind als Probanden in sdmtlichen 
Gruppen I, II und III gerechnet worden. 

2. D. S. S.-Falle. Anzahl = 34. Die Diagnose wurde vom Verf. 
auf Grund der Journale in D. S. S. sowie eigenen katamnestischen Un- 
tersuchungen in saimtlichen Fallen, ausser 1, gestellt, wo die Diagnose 
nach eigener klinischer Untersuchung gestellt worden ist. Diese Falle 
zusammen mit den V. A.-Fdllen bilden die Gruppe II, Diese 34 D. S. S.- 
Fdlle wurden als Probanden in Gruppe II und III gerechnet. 

3. Tomtebodafalle. Anzahl=8. Die Diagnose wurde vom Verf. 
auf Grund der Journale in Tomteboda sowie eigenen katamnestischen 
Untersuchungen in simtlichen Fallen gestellt. Diese 8 Fdlle wurden 
ais Probanden in Gruppe III gerechnet. 

4. Vaxjofalle. Anzahl=5. Die Diagnose wurde nach eigenen 
klinischen Untersuchungen in 4 Fallen, und auf Grund des Journals in 
Vaxj6 sowie eigenen katamnestischen Untersuchungen in 1 Fall gestellt. 
Diese 5 Fdlle wurden gleichfalls als Probanden in Gruppe III gerechnet. 
Gruppe III umfasst sdmtliche Fdlle, die in V. A., D. S. S., Tomteboda 
und Vdxjoé gepflegt worden sind. 

5. Reine Sekundarfalle, also Falle die in keiner der obengenannten 
4 Anstalten gepflegt worden sind. Anzahl 30. Die Diagnose wurde 
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nach eigenen klinischen Untersuchungen in 4 Fallen und durch eigene 
katamnestische Nachforschungen in 26 Fallen gestellt. 

6. Falle die freistehend sind — ausserhalb der oben genannten 
Gruppen — und die mir von Kollegen itibergeben worden sind. Anzahl 
=5. (Fam. a, f, und £,). Die Diagnose wurde in einem Fall in der 
psychiatrischen Klinik zu Stockholm gestellt und durch anatomische 
Untersuchung von Prof. E. SJ6vALL konfirmiert, in 4 Fallen wurde sie 
durch eigene katamnestische Nachforschungen gestellt. 


Diese 5 Falle bilden einen Anhang (S. 325) und sind selbstverstind- 
lich bei der erbstatistischen Analyse nicht beriicksichtigt worden, 


DIE GENEALOGISCHE ERFORSCHUNGSARBEIT DER FAMILIEN. 


Beziiglich dieser wurde zuerst eine umfangreiche Korrespondenz 
mit den entsprechenden Pfarramtern in Gang gesetzt, wobei simtliche 
genealogischen Angaben so vollstandig wie méglich beschafft worden 
sind. Nachdem diese Forschungen klar waren, ist die genealogische 
Arbeit in den Landesarchiven zu Uppsala, Géteborg, Vadstena und 
Lund weiter in die Zeit zuriick fortgesetzt worden. Ein Bericht iiber 
die genealogischen Quellen, Kirchenbiicher etc. in Schweden diirfte hier 
liberfliissig sein, da LUNDBORG in seiner grossen Arbeit iiber das Lister- 
geschlecht (1913) diese Dinge ausfiihrlich behandelt hat. 

Hinsichtlich der juvenilen amaurotischen Idioten, ihre Geschwister, 
Eltern, Elterngeschwister sowie Ahnen der Eltern sind die genealogi- 
schen Forschungen mit grésstméglichster Genauigkeit und Kontrolle 
betrieben worden. Zur weiteren Kontrolle der Kirchenbiicherangaben 
betreffs dieser Kategorien sind konsequent Frageformulare an die An- 
gehérigen ausgesendet worden, wodurch eine grosse Anzahl wertvoller 
Auskiinfte erhalten worden sind. Ausserdem habe ich im Mai 1929 
durch ausgedehnte Reisen an Ort und Stelle persénlich 43 der 59 
Familien besucht und untersucht. 

In dem Masse die Geschwister der Grosseltern, der Urgrosseltern, 
die der Eltern dieser letzteren etc. in den Standesregistern (schwed.: 
»husférhérslangder») registriert gewesen sind, sind auch diese in die 
Familienkarten eingetragen worden. Die Angaben iiber diese Ge- 
schwister kénnen demnach keinen Anspruch auf Vollstaindigkeit er- 
heben, was auch nicht angestrebt worden ist, da diese Angaben als fiir 
die Aufgaben der vorliegenden Arbeit von untergeordneter Bedeutung 
betrachtet worden sind. 

In bezug auf Cousinen, Andergeschwisterkinder etc. der juvenilen 
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TABELLE 3. Qualitdt der Altersangaben tiber die juv. amaur. Idioten 


sowie ihre ndheren Verwandten. 








| | Stief- 
Juv. am. |Geschwis- i 





Idioten | ter | 
| ter 





| geschwis- 


| 
| 
| 
| 
| 


Eltern 
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und ihre ndheren Verwandten. 





Ubersicht tiber die Verteilung der juv. amaur. Idioten 
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‘Zahl der 














| | * * | 
— ae tell Geschwister | waaay Eltern | Etters- 
Nr. ry eer | geschwister geschwister 
role@lelels]s/e|le]/e|e6]e9 

32 he | eel Ped oe 1 SS 1/ 2 2 

| $82A 1. -}/ 2/—]— 1 1 2 2 
33 ; 12] — Pie ba] = 7s i .3 3 
34 Zz 1 11, 3) — | = 1 1 6 7 
35 1 1 1|/— et nie 1 1 2 1 
36 1 3 2 2,°- ae 1 1 6 10 
37 ) 1 a se 4/—]— 1 1 7 4 
38 1 1; 1 - 1 2); a7) —/|] = 
39 _ 2; —-;}—-—j;—-|]| - 1 1 4 6 
40 | @;2)=—/ = 1 1 8 9 
41 oe ee 2| =]! 4 i; 8 
42 1 A) 42) @]— 7] = 1 1 ti; 4 
43 | 4 — | Bly — 1 1 1 3 3 
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45 ; ed ee 1 1 an 1 1 3/ 5 
46 ae | Li hme | me i. .4 10; 7 | 
47 Si 2) Bi SB 1 wwe Tt we i 3 2 

| 48 Str wn (6 se ce ee ee 7) 8 

| 49 1 a4 8 1;/—-/};—/] 1) 1 9 4 | 

| 50 2.2 22 =] Fe wo | 4 1 6 6 

| Summe| 61 | 54 | 107 | 82 | 13 | 14 | 58 | 59 | 280 | 257 

| Von unbe- | | | 

| kanntem | | | 

| Geschlecht | | 9 11 | 8 

' Unehelich geb. — ? Geschwister unbekannt. 


amaurotischen Idioten ist es wegen des bedeutenden Umfanges des Mate- 
rials nicht méglich gewesen systematische Nachforschungen anzustellen. 

Ich habe mich daher in dieser Arbeit auf einen Bericht iiber Cousi- 
nen- und Andergeschwisterkind- etc. Familien mit »positiven Fallen» 
beschranken miissen. Diese Cousinen etc. mit Psychosen, Oligophrenie, 
Epilepsie etc. habe ich jedoch einer Erwahnung in der Genealogie der 
Kasuistik fiir wert gehalten. 

Die oben genannte Unvollstaindigkeit in bezug auf die letztgenannte 
Kategorie von Verwandten (eine Ausnahme bilden selbstverstandlich 
die beiden Kollateralfamilien mit juv. amaurotische Idiotie, die nicht 
Probanden sind, namlich 9 A und 44 A) macht jede belastungsstatisti- 
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sche Untersuchung hier unméglich und muss einer kommenden Unter- 
suchung vorbehallen bleiben. 

Die Kirchenbiicherforschungen sind also in solcher Ausdehnung 
betrieben worden, dass jetzt bei Abschluss der Arbeit etwa viertausend- 
fiinfhundert Individuen, angehérig diesen 59 Familien mit juveniler 
amaurotischer Idiotie, erforscht und in die Familienregisterkarten ein- 
getragen sind. Samtliche diese genealogischen Akten sind im Landes- 
archiv zu Lund deponiert. Die Anzahl erforschter Ahnen in unserem 
Material betrdgt, wie aus Tab. 2 hervorgeht, zweitausendeinhundert- 
fiinfzehn. In Tab. 3 ist eine Ubersicht iiber die Qualitét der Alters- 
angaben fiir die juv. am. Idioten und fiir gewisse Kategorien naherer 
Verwandten derselben mitgeteilt und Tab. 4 gibt eine Ubersicht iiber 
die Verteilung juv. am. Idioten und oben genannter Kategorien naherer 
Verwandter. 

Sowohl fiir die juvenilen amaurotischen Idioten wie auch fiir Falle 
von Psychosen, Epilepsie, Oligophrenie, Blindheit, Taubheit oder an- 
deren Krankheiten, die fiir die vorliegende Arbeit Interesse besitzén, 
unter den Verwandten derselben, ist in bezug auf das Einsammeln von 
erganzenden Angaben die grésstmd6gliche Vollstandigkeit angestrebt wor- 
den. Diese hatten teils die Form friiher (vor der Aufnahme in die 
Blindenschulen und Asylanstalten) ausgefiihrter Augenuntersuchungen, 
die von den betreffenden Augenarzten beschafft worden sind, teils waren 
es Krankenjournale von Irrenanstalten, Anstalten fiir Schwachsinnige 
und Epileptiker, Kriippelanstalten, Krankenhausern und Kliniken, die 
oben erwahnte Falle beriihrt haben, welche Journale nachgeforscht und 
abgeschrieben worden sind. Siamtliche diese Akten sind dann in be- 
sondere Familienfaszikel, einer fiir jede Probandenfamilie, eingefiihrt 
worden. 

Wegen Raummangel ist es unméglich gewesen, sémtliche Stamm- 
baume zu ver6ffentlichen. Ich habe mich auf eine Auswahl der interes- 
santeren beschranken miissen, von denen Ausschnitte verdéffentlicht 


worden sind. 


EIGENES MATERIAL. 
V. A.-GESCHLECHTER. 
FAMILIE 1. 


Die Mutter des Vatersvaters des Vatersvaters und der Vater der Vatersmutter 


des Vatersvaters des Prob. waren Geschwister. 
Die Muttersmutter des Vaters des Vatersvaters und der Vatersvater der Mutter 


des Vatersvaters des Prob. waren Geschwister. 
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Vater d. Prob.: Pachtbauer, 51 Jahre, gesund. Lues wird verneint. 

Mutter d. Prob.: 47 Jahre, gesund. Lues wird verneint. 

Der Alteste Bruder des Prob., Helge, 26 Jahre, ist seit der Kindheit kurzsichtig. 
Hat seit seinem achten Jahr Brillen getragen. 

Der Vatersvater der Mutter des Prob., Nils, geb. 1819, soll an »Epilepsie» ge- 
litten haben. Nahere Angaben fehlen. 

Ein Bruder der Vatersmutter der Vatersmutter des Prob., Erik, geb. 23. 6. 1782, 
war laut H. L.+ 1804—1815 »lahm im Fuss». 

Eine Schwester des Muttersvaters der Vatersmutter des Prob., Karin, geb. 27. 1. 
1790, soll laut H. L. 1804—1808 »einen schwachen Kérper gehabt haben und ein- 
augig gewesen sein». 

Ein Bruder der Vatersmutter des Muttersvaters des Prob., Olof, geb. 1789, soll 
laut H. L. 1812 »von Kindheit auf verdorben, lahm gewesen sein». 

Der Vatersvater der Mutter des Vatersvaters des Prob., Nils, geb. 20. 9. 1761, 
war laut H. L. 1809—-1815 »in der linken Achsel verdorben>. 

Die Vatersmutter der Mutter des Vatersvaters des Prob., Karin, geb. 1753?, war 
laut H. L. 1804—1808 »kranklich und fast taub». 

Der Muttersvater des Vaters der Vatersmutter des Prob., Nils, geb. 29. 5. 1754, 
war laut H. L. 1804—1808 >in der einen, Seite lahm». 

Die Vatersmutter der Mutter der Vatersmutter des Prob., Malin, geb. 1752?, 
war laut H. L. 1804—1808 »von Kopfschmerzen und Sehfehlern gequalt». 

Der Vater der Muttersmutter des Vatersvaters des Prob., Anders, geb. 14. 4. 
1753, hatte laut H. L. 1804—1808 »Sehfehler und war einaugig». 

Eine Schwester des Vaters der Muttersmutter des Vatersvaters des Prob., Karin, 
geb. 1761, war laut H. L. 1788—1795 »lahm». Laut H. L. 1804—1808 »ziemlich hin- 
fallig und auf beiden Handen und Fiissen lahm». 

Eine Schwester des Vaters des Vatersvaters des Vatersvaters des Prob., Inge- 
borg, geb. 1727, war laut H. L. 1778—1784 »geistesschwach». 


Elsa A, PI—III?. Geb. am 1. 10. 1913. Aufg. 22. 8. 1922 in D. S. S., itberfiihrt 
Okt. 1922 nach V. A. Partus o. B. Lernte im gewohnlichen Alter zu gehen und zu 
sprechen und entwickelte sich i. ii. normal bis zum 6. Lebensjahr, da eine allmahlich 
eintretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, beobachtet wurde; 
als wahrscheinliche Ursache wird eine »serése Meningitis» im Jahre 1919 angegeben. 
Seit dem 7. Lebensjahr epileptische Anfalle. Ist eine zeitlang in die Kleinkinder- 
schule gegangen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung; allgemeines 
Aussehen gesund. K6rperfiille, Haut und Muskulatur ordinar, innere Organe o. B. 
Visus: oc. dxtr. Fingerzéhlen 1 m, oc. sin. Fingerzahlen 3 m. Gutes Gehér. Moti- 
lilat, Reflexe und Gang o. B. Wahrend der Zeit Januar—August 1922 vier epi- 
leptische Anfalle. Gutmiitig und gehorsam. Beantwortet Fragen mit einfachen 
Satzen. Aufmerksamkeit etwas herabgesetzt, wechselnd. Trage Auffassung von 
Gegenstanden und Ereignissen, von Anreden und Aufforderungen. Unbestimmte Auf- 
fassung von Zeit und Raum. Es fallt ihr schwer Personen in der Umgebung zu 
unterscheiden. Scheint sich abstrakte Begriffe aneignen zu kénnen. Kann keinerlei 
Berichte tiber was geschehen oder gesagt worden ist abgeben. 

Februar 1923: Patellarreflexe o. B. Babinski neg. Geht gut. Romberg neg. 
W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Atrophia nervi optici 
(post. neurit.). 

12. 8. 1927: Ist seit zwei—drei Jahren auffallend zuriickgegangen, namentlich 
ist dies im letzten Jahre wahrgenommen worden. Der Gang hat sich allmahlich 
verschlechtert, bes. dieses Jahr, sodass sie nun mit schleppenden, kleinen Schritten 
geht. Die Sprache hat sich nach und nach verschlechtert, sodass sie nun ver- 
waschen, stotternd spricht. Gesichtsausdruck starr. Hat die letzten Jahre mit keinem 
Schulunterricht mitfolgen kénnen. Kann mit keiner Arbeit beschaftigt werden. 

Status Aug. 1927 (Verf.): Kérperlange 151,7 cm. Normale Kérperentwicklung. 
—— gut. Form des Schadels und des Gesichtes o. B. Grésster Schadel- 


1 _ Husférhorslingd a 
* P —Prob., S = Sekundarfall, I, II, II] — Gruppennummer. 
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umfang 53 cm. K6rperfiille gew6hnlich. Mundhdhle, innere Organe, Skelettsystem, 
Lymphdriisen, aussere Genitalien o. B. Starke Acrocyanose der Hande und Fiisse. 
Angedeutetes Salbengesicht. Psychisch: Bedeutend dement, apathisch, weinerlich 
und reizbar. Lacht und weint oft zwangsartig. Interessiert sich wenig fiir die Um- 
gebung. Kann mit nichts beschaftigt werden. Will ungern gehen, sitzt am liebsten. 
Meldet ihre Bediirfnisse an. Isst selbst, aber ungeschickt und langsam. Bendtigt 
beim Anziehen Hilfe. Ist gefiigig. Kommt einfachen Aufforderungen nach. Apathi- 
scher, starr maskenahnlicher Gesichtsausdruck mit stereotyper Mimik. Sitzt meistens 
zusammengesunken am Stuhl mit steif vorgebeugtem Kopf und Oberkérper. Zuweilen 
stereotyp planloser Bewegungsdrang wobei sie auf der Bank und an den Kleidern 
umhergreift und sich herumwiegt ete. Oft Rededrang, plaudert fiir sich selbst, ein 
stereotypes, ziemlich unzusammenhangendes Geplapper mit stark ausgesprochener 
Perseverationstendenz. Meistens werden einzelne Worter oder kurze Satze stereotyp 
iteriert, z. B. »heute brav gewesen», »hat mich geschlagen», »heute tiichtig», etc. 
Mitunter Echolalie. Ihre Sprache ist sehr dysarthrisch, schnell, stotternd, ver- 
waschen, wodurch sie in hohem Grade schwer- oft unverstandlich ist. Oft logo- 
klonische Silben- bzw. Wortwiederholungen, mit progredierender Geschwindigkeit in 
iiberstiirzte Artikulation iibergehend. Die Stimme stark monoton. Bei Anrede relativ 
zuganglich. Aufmerksamkeit wesentlich herabgesetzt, fliichtig. Fasst nur gewisse, 
die allereinfachsten, Fragen auf. Perseveriert zuweilen ihre stereotypen Ausdriicke 
ohne sich nennenswert um gestellte Fragen zu kiimmern. Die Antworten sind dusserst 
diirftig mit stark reduziertem Wortschatz, meistens nur ein oder einige Worte, teil- 
weise agrammatisch. 

Nachsprechen: (ich bin in Lund gewesen im Sommer) »Sommer, Sommer». 
Reihensprechen: (Wochentage) lasst Donnerstag und Samstag aus, sonst richtig. 
(Monate) iteriert einige Wochentage. Kann nichts vom Alphabet, nichts vom Vater- 
unser. (Zahlen 1—20) »eins, fiinf, fiinf, fiinf>. (Jahreszeiten) »Sommer, Weih- 
nachten, Weihnachten». Gegenstandbezeichnen: (Krug) »Deckel», (Knopf) »Deckel>». 
Priifung auf Praxie: Aufgefordert zu winken bzw. in die Hande zu klatschen tut sie 
dies, aber steif, ungeschickt. Die Patientin weiss ihren Namen, nicht wie alt sie ist, 
ist weder zeit- noch raumorientiert, weiss nicht wie lange sie hier gewesen ist. Weiss 
den Namen ihres Vaters, zwei ihrer Geschwister, ihren Heimort, keine Namen des 
hiesigen Personals oder von Mitpatienten. Kann nicht die einfachsten Additions- oder 
Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten 
Zahlen ist das Optimum eine zweiziffrige Zahl. Weiss nicht was sie zu Mittag be- 
kommen hat. (Was ist eine Gabel?) »Speisegabel». (Stuhl?) »drauf sitzen». Kann 
Jederholms Acht- und Neunjahresteste (Unterschiedsfragen, Kritik von Absurditaten) 
gar nicht fertig bringen. Kann gar nichts itiber den Inhalt einer kurzen vorgelesenen 
Notiz berichten, keinerlei zusammenhangenden Bericht erstatten. Keine Halluzina- 
tionen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren minimal auf 
Licht. Strabism. diverg. oc. sin. Grobschlagiger Nystagmus. Ophthalmoskopisch: 
siehe unten. Kranialnerven i. ii. 0. B. Stark ausgesprochene Bewegungsarmut und 
-verlangsamung. Zuweilen Bewegungsdrang wie friiher geschildert. Die grobe Kraft 
erscheint iiberall etwas herabgesetzt. Angedeutete mobile Hypertonie in der Musku- 
latur. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Die Sensibilitat kann nicht naher 
gepriift werden. Reagiert auf Nadelstich mit Abwehrbewegungen. Finger-Nasen- 
Knie-Hackenversuch etwas steif und langsam. Der Diadokokinesisversuch wird lang- 
sam und ungeschickt ausgefiihrt. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals paradoxes 
Phanomen zuweilen angedeutet. Bauchreflexe 0. B. Oppenheim und Babinski neg. 
Romberg neg. 

Gang: Geht ausserst langsam, starr und plump. Kann aber ohne Stiitze gehen. 
Schleppt sich mit sehr kleinen, steifen und unsicheren Schritten, oft in Seitenrichtung, 
ziemlich breitbeinig, dahin. Die Fiisse werden nur wenig von der Unterlage erhoben; 
sie sind etwas einwartsgedreht. Tritt mit. der ganzen Fusssohle auf. Kopf und 
Oberkérper werden steif vorgebeugt gehalten, die Kniegelenken adduziert, mAssig 
flektiert, die Arme in der Regel in den Ellbogengelenken flektiert. Die ganze Kér- 
perhaltung sehr starr. Die normalen Mitbewegungen fehlen. Erscheint Aangstlich 
und unruhig, wenn sie gehen soll, steht meistens eine gute Weile und trampelt 
am gleichen Fleck, bevor sie in Gang kommt, fiihrt zuweilen wackelnde Bewe- 
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gungen mit dem Oberkérper aus, wobei oft ein grobschlagiger, unregelmAssiger 
Tremor im ganzen KO6rper auftritt. Knicht nicht selten stark mit den Beinen, will 
zu Boden sinken, greift nach umgebenden Gegenstanden. Erfasst man sie an der 
Hand um sie in Gang zu bringen, wird sie gleich unruhig, trampelt Angstlich auf 
derselben Stelle und sinkt hierbei oft zusammen. Kann unmédglich laufen. Wackelt 
stark auf einen leichten Puff, fallt hierbei oft um. 

29. 3. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). 1 Zelle. W. R. im Liquor neg. 

12. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtperzep- 
tion? Findet nicht die vorgestreckte Hand. Ophthalmoskopisch: Papillen blass. 
Gefisse fadendiinn. In der Peripherie der Augenhintergriinde sparliche Pigmentierung 
von Knochenkorpuskeltypus. Diagnose: Retinitis pigmentosa. 

16. 5. 1928. Pat. hat sich weiter erheblich verschlechtert. Sprache zunehmend 
schlechter, nun fast unverstandlich. Gang gleichfalls verschlechtert. 

18. 3. 1929. Hirnpunktion. Histologische Untersuchung des Punktates ausge- 
fiihrt von Professor ErnaR SJOVALL: Das Punktat zeigt die fiir die juv. amaur. Idiotie 
pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

April 1929. Der Zustand der Pat. hat sich weiter stark verschlimmert. Die 
Sprache ist allmahlich verschwunden. Murmelt mitunter, ein unverstandliches Stam- 
meln und Lallen, meistens unartikulierte Laute. Starke Verblédung. Sitzt apathisch 
auf der gleichen Stelle. Interessiert sich minimal fiir die Umgebung. Isst selbst, aber 
ausserordentlich langsam, ungeschickt und steif. Es muss ihr i. ii. mit Allem geholfen 
werden. Befolgt die einfachsten Aufforderungen, wie die Zunge herauszustrecken, 
weiss ihren Vornamen, kann aber i. ii. kein begreifliches Wort hervorbringen. Per- 
severiert lange Zeiten »ja, ja». Oft Zwangslachen und Zwangsweinen. Kann seit 
ungefahr ‘/2 Jahr nicht ohne Unterstiitzung gehen und mit einer solchen nur mit der 
gréssten Schwierigkeit. Schleppt sich hierbei ausserst langsam dahin, steif und un- 
sicher einige Schritte mit starr vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper, ziemlich 
stark flektierten und adduzierten Kniegelenken. Schleift mit den Fusssohlen. Knickt 
wiederholt mit den Beinen, sinkt oft auf den Boden zusammen. Ist hierbei angstlich 
und jammert. Kann kurze Zeit ohne Stiitze, in starker Hockstellung, breitbeinig ste- 
hen. Romberg pos. Fallt auf einen leichten Puff um und hat hierbei angedeutete 
Pulsionstendenz. Grobe Kraft wie friiher. Die Muskulatur ziemlich reduziert. Elek- 
trische Reizbarkeit: Keine quantitativen oder qualitativen Veranderungen. Ausge- 
sprochene mobile Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. Kein Klonus, 
Tremor oder Athetose. Sehnenreflexe wie friiher. Bauchreflexe o. B. Oppenheim 
und Babinski neg. Neurologisch i. ii. wie friiher. Salbengesicht. 

Dez. 1929. Weitere starke Verschlechterung. Hat unerhért gemagert. Hoch- 
gradig marantisch. Decubitus am Gesidss. Spricht niemals. Jammert zuweilen. Liegt 
tief dement und apathisch im Bett mit stark nach vorn gebeugtem Oberkérper und 
Kopf, das Kinn gegen den Thorax gepresst, Hiiften- und Kniegelenke stark flektiert, 
die Kniegelenke aneinander gepresst, die Arme in den Ellbogengelenken flektiert, 
adduziert, die Fiisse in massiger Plantarflexion und Supination. Kann sich nur etwas 
bewegen, langsame, ‘ungeschickte, unregelmassige Bewegungen, kratzend, greifend, 
von sehr geringer Exkursionsweite. Dreht sich zuweilen unbedeutend im Bett. Nicht 
selten ein kontinuierlicher derartiger Bewegungsdrang. Befolgt keine Aufforderungen. 
Kann ohne Stiitze nicht sitzen. Wird die Stiitze entfernt, fallt sie wie ein Stiick Holz 
ins Bett zuriick. Starke Flexionskontraktur in den Beinen, die nur bis zum rechten 
Winkel gestreckt werden kénnen. Die Arme kénnen nur unter Uberwindung eines 
starken Widerstandes nicht ganz gestreckt werden. Die Muskulatur ist sehr stark 
reduziert. Diffus fibrillare Zuckungen. Elektrische Untersuchung der Muskulatur: 
Fiir faradischen Strom quantitativ etwas herabgesetzt. Fiir galvanischen: Unbedeu- 
tend tragere Zuckungen als normal. 

Frequenz epileptischer Anfalle seit der Aufnahme in V. A.: 1923: 2, 1924: 13, 
1925: 26, 1926: 0, 1927: 9, 1928: 9, 1929; 21. 


FAMILIE 2. 


Vater des Prob.: Dorfschmied, 57 Jahre. Seit dem Alter von 30 Jahren Quartal- 
siufer. Lues wird verneint. 
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Mutter des Prob.: 57 Jahre. Bekannt als jahzornig und bése seit einem Alter 
von 20 Jahren. Lues wird verneint, kein Abort. — Psychisch affektlabil. Neuro- 
logisch und ophthalmologisch o. B. (Verf.). 

Vatersmutter des Prob.: Emilia, geb. 6. 6. 1829. Litt viele Jahre an epilepti- 
formen Anfallen mit Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen. — Nicht in Anstalt 
aufgenommen. 

Vater der Mutter der Muttersmutter des Prob.: John, geb. 1781. Laut H. L.: 
»Ermordete sich selbst mit einem Messer im Hals 1821». 

Eine Schwester der Vatersmutter des Muttersvaters des Prob.: Katarina, geb. 
18. 10. 1777, Laut H. L.: »Dumm, schwach, einaugig, lispelnd». 


Marta B. P I—III. Geb. 4. 1. 1906. Aufg. in V. A. 18.3. 1927. Partus o. B. Lernte 
in gewohnlichem Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich i. ti. normal bis 




















Fig. 1. Stammbaum 2 und 2A (Ausschnitt). 


zum achten Jahr, da allmahlich zunehmende starke Abnahme der Sehkraft, zu 
Erblindung fiihrend, ohne bekannten dusseren Anlass beobachtet wurde. Ist ein Jahr 
in die Kleinkinderschule gegangen. Wurde am 20. 8. 1915 in die Blindenschule 
Vaxj6 aufgenommen, von wo sie am 13. 6. 1921 wegen Unvermégen sich den Unter- 
richt zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augendiagnose: Atrophia nervi opt. 
Visus ca. 0,1. Seit dem Alter von 17 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit 
und generellen Krampfzuckungen. 

Status im Juni 1927 (Verf.): Kérperlange 158 cm. Normale Kérperentwicklung, 
gewohnliche Korpulenz. Form des Schadels und Gesichts o. B. Grésster Schadel- 
umfang 52 cm. Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Skelettsystem, Lymphdriisen 
und aussere Genitalien nichts Bemerkenswertes. Starke Acrocyanose der Hande und 
Fiisse. Angedeutetes Salbengesicht. W. R. im Blut neg. Psychisch: Bedeutend dement 
und weinerlich sowie reizbar. Streitsiichtig und unwillig. Interessiert sich wenig fiir die 
Umgebung. Kann mit nichts beschaftigt werden. Isst selbst, aber sehr unsauber. Meldet 
ihre Bediirfnisse an. Beim Anziehen muss ihr geholfen werden. Will recht ungern 
gehen, sitzt viel. Oft planloser Bewegungsdrang, greift an den Kleidern herum, klatscht 
in die Hinde, wiegt sich auf dem Stuhl usw. Befindet sich meistens in einer albern 
erregten, weinerlichen und gereizten Sinnesverfassung mit plétzlichen Umschlagen zu 
Lachen, Weinen und Zorn. Starrer, blédsinniger Gesichtsausdruck mit stereotyper 
Mimik. Lange Zeiten hindurch stésst sie ununterbrochen rythmische unartikulierte 
Laute aus, abwechselnd mit einem schnalzenden Laut. Oft plétzlicher Rededrang, 





228 TORSTEN SJOGREN 





ein sehr stereotypes, unzusammenhangendes Geplapper mit hochgradiger Persevera- 
tionstendenz. Von ihren spontanen Reden seien erwahnt: »Doktor hier, Doktor, 
Doktor». Darauf »Onkel schlimm», was gleichfalls mehrmals iteriert wird, dann 
»Elsa heisst sie, Elsa heisst sie». Mitunter Echolalie. Ihre Sprache ist stark dys- 
arthrisch, schnell, stotternd, oft mit einem logoklonen Wiederholen von Silben oder 
Worten, namentlich im Beginn eines Satzes, worauf sie in eine tiberstiirzte Artikula- 
tion tibergeht, durch die sie oft sehr schwerverstandlich wird. Die Stimme ist auf- 
fallend monoton. Die Aufmerksamkeit ist sehr herabgesetzt, fliichtig, schwer zu 
fixieren. Einigermassen zuganglich, plaudert doch oft fiir sich selbst. Die Antworten 
sind ausserst diirftig, oft nur ein oder ein paar Worte, gerne in agrammatischer Form. 
Oft inadaquat. 

Nachsprechen: (ich bin heuer in Lund gewesen den ganzen Sommer) »ganzen 
Sommer». Reihensprechen: (Wochentage) werden zuerst richtig aufgezahlt, setzt aber 
fast unmittelbar fort eine Weile »Samstag, Sonntag» zu verbigerieren. (Monate) 
»weiss ich nicht». Als ihr Januar, Februar vorgesagt werden, perseveriert sie diese 
ohne weiter zu kommen. (Alphabet) verbigeriert abc. (Zahlen 1—20): »30, 40, 90, 
30, 30». Kann nichts vom Vaterunser. Gegenstandbezeichnen: benennt richtig ein- 
fachere Gegenstande. Priifung auf Praxie: (winken oder in die Hande klatschen) 
fiihrt dies langsam und ungeschickt aus. Weiss ihren Namen, aber nicht ihr Alter, 
nicht ihr Geburtsjahr, nicht die jetzige Jahreszahl usw. Sagt dass sie in Landsbro 
(ihrem Heimatsort) ist, kann nicht sagen, wie lange sie dort gewesen ist. (Namen 
der Geschwister): Murmelt unverstandlich. Weiss dass der Vater Schmied ist. Weiss 
dass 2+2=4 und 5+ 5=- 10 ist, gibt aber i. ti. nur inadaquate Antworten. Bei 
unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum zweiziffrige 
Zahlen. Gibt richtig an was sie heute zu Mittag bekommen hat. Kann Jederholms 
Acht- und Neunjahrsteste gar nicht fertig bringen. Kann tiber den Inhalt in einer 
kurzen vorgelesenen Notize nichts aussagen, kann keinerlei zusammenhangenden 
Bericht erstatten. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar, keine 
Katalepsie. Zuweilen erheblich negativistisch. 

Neurologisch: Pupillen rund, tiber mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf 
Licht. Strabism. diverg.. oc. sin. Grobschlagiger Nystagmus. Ophthalmoskopisch 
siehe unten. Kranialnerven i. ti. 0. B. Ausgesprochene Bewegungsarmut und -ver- 
langsamung von Spontanbewegung. Doch mitunter recht oft Bewegungsdrang. Grobe 
Kraft ziemlich gut. Angedeutete Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. 
Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Die Sensibilitat kann nicht naher gepriift wer- 
den. Reagiert auf Nadelstiche. Finger-Nasen-Knie-Hackenversuch recht langsam, aber 
nicht ataktisch. Diadokokinesis langsam und ungeschickt. Sehnenreflexe lebhaft, 
gleich. Bauchreflexe 0. B. Westphals paradoxes Phanomen ist nicht vorhanden (?). 
Oppenheim und Babinski neg. Romberg neg. 

Gang: Geht ohne Stiitze, aber dusserst starr, langsam und unsicher. Schleppt 
sich mit sehr kleinen, steifen und unsicheren Schritten dahin, zuweilen in Seiten- 
richtung, ziemlich breitbeinig, mit starr vorgebogenem Kopf und Oberk6rper, flektier- 
ten und adduzierten Kniegeilenken, etwas nach innen gedrehten Fiissen. Die Fiisse 
werden nur minimal von der Unterlage erhoben; sie schleift oft mit den Fusssohlen, 
tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Die Arme sind starr flektiert ohne Mitbewegungen. 
Die ganze K6rperhaltung sehr steif. Die normalen Mitbewegungen fehlen iiberwiegend. 
Wirkt angstlich bei dem Gehen, steht meistens und trampelt eine Weile auf derselben 
Stelle, bevor sie in Gang kommen kann, oft mit einem grobschlagigen Tremor im gan- 
zen Koérper. Greift gerne nach umgebenden Gegenstanden um sich zu stiitzen. Knickt 
zuweilen stark mit den Beinen. F allt auf einen schwachen Puff um, wobei sie eine 
gewisse Pulsionstendenz zeigt. Kann nicht — auch nicht wenn man sie mit beiden 
Handen erfasst — auf andere Weise gehen. Kann unmédglich laufen. 

28. 3. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+), 2 Zellen. W. R. im Liquor neg. 

8. 4. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Retinitis. pigmentosa mit 
ausgesprochener typischer Pigmentierung, atrophischer Papille und fadendiinnen 
Gefassen. 

Nov. 1928. Der Zustand der Pat. hat sich allmahlich verschlechtert, sie schreit 
oft und ist streitsiichtig. Stésst oft stundenlang stereotype, meistens unartikulierte 
Laute aus. Die Sprache ist nun so verwaschen, schmierend und stotternd, dass sie 
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nur mit grésster Schwierigkeit verstanden werden kann. Besteht hauptsiachlich aus 
einem Iterieren von gewissen stereotypen Worten oder Silben, wie »ja, ja». Oft Logo- 
klonie. Die grobe Kraft erscheint diffus etwas herabgesetzt. Keine auffallende Atro- 
phie der Muskulatur. Elektrische Untersuchung o. B. Ausgesprochene Hypertonie 
in der Muskulatur von rigidem Typus. Babinski bei einigen Gelegenheiten angedeutet 
pos. Neurolog. i. ti. wie friiher. 

April 1929. Weitere successive starke Verschlechterung, hochgradige Ver- 
blédung. Isst noch selbst, aber sehr langsam, steif und ungeschickt. Kann zuweilen 
ein »ja» oder »Mamma» mummeln, sonst nur unartikulierte, stammelnde, lallende 
Laule. Oft Zwangsaffekte, lacht und weint. Befolgt mitunter die einfachsten Auf- 
forderungen wie die Zunge herauszustrecken. Recht oft plotzlicher Bewegungsdrang, 
wobei sie auf der Decke greift und kratzt; steile, ungeschickte Bewegungen. Dreht 
sich zuweilen im Bett. Gang allmahlich stark verschlechtert. Kann nun ohne Unter- 
stiitzung nicht gehen. Mit Unterstiitzung kann sie nur 4usserst steif, langsam und 
unsicher mit sehr kleinen, starren, schleppenden Schritten weiterkommen; hierbei 
sind Kopf und Oberk6rper stark vorniibergebeugt, die Kniegelenke stark flektiert und 
adduziert. Die Fiisse werden von der Unterlage nicht erhoben. Tritt mit der ganzen 
Fusssohle auf. Ausserst dingstlich beim Gehen, knickt oft stark mit den Beinen, will 
wiederholt auf den Boden zusammensinken. Bevor sie in Gang kommt, trampelt sie 
angstlich am gleichen Fleck, fiihrt hierbei oft wackelnde Bewegungen mit dem Ober- 
kérper aus, wobei sie oft im ganzen K6rper einen grobschlagigen, unregelmAassigen 
Tremor aufweist. Die normalen Mitbewegungen fehlen. Bewegt sich wie ein starrer 
Block. Romberg pos. Fallt, auf den geringsten Stoss hin um. Die grobe Kraft er- 
scheint diffus etwas herabgesetzt. Die Muskulatur ist reduziert. Keine fibrillaren 
Zuckungen. Elektrische Untersuchung o. B. Sehnen- und Bauchreflexe wie friiher. 
Kein Klonus oder Athetose. Oppenheim und Babinski neg. Westphals paradoxes 
Phanomen an den Fiissen pos. Neurologisch i. ii. wie friiher. Salbengesicht. 


27. 9. 1929. Nach successiver weiterer kérperlicher Verschlechterung und Ver- 
blédung heute Mors. Histologische Untersuchung des Gehirns durch Prof. EINAR 
SJGVALL: Das Praparat zeigt die fiir die juv. amaur. Idiotie pathognomonischen Paren- 
chymveranderungen. 

Epilepsiefrequenz seit der Aufnahme in V. A.: 1928: 3, 1929: 14. 


Emilia B. (Schwester der vorigen). SI, P II—III. Geb. 14. 11. 1895. Aufg. am 
30. 8. 1910 in D. S. S. Partus o. B. Normale Entwicklung bis zum 7.—8. Jahre, da all- 
mahlich zunehmende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne be- 
kannte adussere Ursache beobachtet wurde. Ist in die Kleinkinderschule gegangen. Seit 
dem 13. Lebensjahr typische epileptische Anfalle. Wurde am 7. 9. 1907 in Tomteboda 
aufgenommen, von wo sie am 15. 6. 1910 wegen Unvermégens sich den Unterricht 
zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. FORSMARK): Reti- 
nochorioiditis oc. amb. Kleine chorioidalatrophische Herde, verbreitet tiber den 
ganzen Fundus und hier und da schnupftabakahnliches Pigment. Visus: Finger- 
zahlen */, m oc. amb. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Somatisch und neurologisch o. B. Sorgt 
ziemlich aufmerksam fiir sich selbst. Ziemlich gute Auffassung von Personen, Ereig- 
nissen und Anreden. Aussert sich klar und zusammenhangend, liest etwas Blinden- 
schrift. Gest. am 1. 7, 1918 (»Epilepsie>). 

Katamnestisch: Die ersten Jahre in D. S. S. ziemlich aufgeweckt und interes- 
siert. Dann zunehmend apathischer, weinerlich, reizbar und wirr. Vergass Alles 
was sie gelernt hatte. Interessierte sich fiir gar nichts, konnte mit nichts beschaftigt 
werden. Erkannte die letzten Jahre ihre Umgebung nicht wieder. Die Sprache 
zunehmend schneller, stotternd, verwaschen und schwerverstandlich, verschwand 
schliesslich ganz, sodass sie die letzten Jahre kaum mehr als unartikulierte Laute 
hervorbringen konnte. Der Gang zunehmend schlechter, ging immer langsamer, steif 
und wackelnd, mit vorgebeugtem K6érper und kleinen schleppenden Schritten. Die 
beiden letzten Lebensjahre ausserstande zu gehen. Lag da ganz apathisch und starr 
im Bette, sie musste gefiittert werden, wie ihr auch mit allem geholfen werden musste. 
Jahrlich epileptische Anfalle. 

Hereditas XIV. 17 
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Harry B. (Bruder der vorigen). SI, P II—III. Geb. 19. 7. 1897. Aufg. am 1. 3. 
1911 in D. S. S. Partus o. B. Normale Entwicklung bis zum 6.—7. Jahre, da allmahlich 
einsetzende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte 4us- 
sere Ursache beobachtet wurde. Pat. besuchte am 31. 3. 1904 Dr. K. STALBERG: Gewisse 
Sektoren des Gesichtsfeldes scheinen erhalten zu sein. Ophthalmoskopisch Atrophia 
nervi optici, Retinitis atroph. centralis + Nystagmus. Die Papillen nicht ganz dekolo- 
riert. Die Pupillen reagieren auf Licht. Verbreitete Retinit. pigment., degenerative Ver- 
anderungen. — Wurde am 18. 8. 1906 in VAxj6 aufgenommen, von wo er am 6. 5. 
1910 wegen Unvermégens sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Keine 
dortige Augendiagnose. Seit dem 12. Lebensjahr typische epileptische Anfalle. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Fast blind. Hat einigermassen Leitseh- 
vermégen. Somatisch-neurologisch i. ii. o. B. Auf Grund von Impulsivitét am 
16. 10. 1911 an die Irrenanstalt Vanersborg abgegeben. Aus Status dort: K6érper- 
lange 153 cm. SchwAtzt den ganzen Tag, leeres inhaltsloses Geplapper. In bezug auf 
Zeit und Raum desorientiert. Gedachtnis in hohem Grade defekt, weiss nicht wie 
lang er hier gewesen ist. Kann die Monate nicht aufzahlen. Addiert einigermassen 
einziffrige Zahlen. Wurde am 30. 3. 1912 nachhause entlassen. Zwei epileptische 
Anfalle wahrend des Aufenthaltes im Irrenhaus. Gestorben zuhause am 16. 6. 1920 
(>Epilepsie>). 

Katamnestisch: Mit den Jahren zunehmende Demenz, Apathie, Weinerlichkeit, 
Reizbarkeit und Wirrigkeit. Vergass allmahlich alles was er gelernt hatte. Interes- 
sierte sich fiir nichts. Konnte mit nichts beschiftigt werden. Die Sprache allmah- 
lich schneller, stotternd und verwaschen; verschwand zuletzt ganz. Der Gang succes- 
siv schlechter, ging zunehmend langsamer, steif und wackelnd, mit kleinen schleppen- 
den Schritten, gebeugten Knien und mehr und mehr vorgebeugtem Oberk6érper. Die 
beiden letzten Lebensjahre konnte er weder gehen noch stehen. Lag da ganz apathisch 
und starr mit angezogenen Knien im Bett. Musste gefiittert und mit allem geholfen 
werden. Harn und Fiazes gingen ins Bett. Magerte gegen Ende stark. Jahrlich 
mehrere epileptische Anfalle. 


Helge B. (Bruder des vorigen). S I—II, P III. Geb. 22. 12. 1903. Aufg. 16. 9. 1914 
in Tomteboda. Partus o. B. Normale Entwicklung bis zum 7. Jahr, da allmahlich ein- 
setzende starke Abnahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aus- 
sere Ursache wahrgenommen wurde. Pat. besuchte am 9. 5. 1911 Dr. K. STALBERG: 
Atrophia nervi opt. Diffuse Pigmentveranderungen und Gesprenkeltsein, teils atro- 
phische helle Partien, teils dicht iiberstreut gleichwie mit dichtem Schnupftabak. Ist 
sowohl in der Peripherie wie in der nachsten Umgebung der Papillen zu sehen. — 
Augendiagnose in Tomteboda (Doz. E. FORSMARK): Retinochorioiditis oc. amb. Wurde 
von dort wegen Unvermégens sich den Unterricht zugutezumachen am 30. 6. 1916 
nachhause entlassen. Gest. am 5. 10. 1927 (»Epilepsie>). 

Katamnestisch: Seit dem Alter von 14 Jahren typische epileptische Anfalle. 
Dann von Jahr zu Jahr zunehmende Apathie und Wirrheit. Vergass was er gelernt 
hatte. Konnte nicht beschaftigt werden. Die Sprache immer schneller, verwaschen 
und schwerverstandlich, verschwand zuletzt ganz, sodass er die letzten Jahre kaum 
mehr als unartikulierte Laute hervorbringen konnte. Gleiche Gangstérung wie bei 
den Geschwistern, progredierend, sodass er wahrend den letzten Lebensjahren weder 
gehen noch stehen konnte, sondern apathisch und steif mit heraufgezogenen Knien 
im Bett lag. Starke Abmagerung gegen Schluss. Jahrlich mehrere epileptische 
Anfalle. 


FAMILIE 2 A. 


Vatersbriider des Prob.: Frans S I—III (geb. 12. 12. 1860, gest. 22. 1. 1881) und 
Axel S I—III (geb.:16. 10. 1864, gest. 17. 10. 1881). Katamnestisch: Beide entwickelten 
sich normal bis zum Alter von 7—8 Jahren, da Blindheit wahrgenommen wurde. Seit 
dem Alter von 12—13 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und Krampf- 
zuckungen. Wurden dann zunehmend apathisch und wirr, die Sprache wurde schlech- 
ter, zunehmend verwaschen und schwerverstandlich. Konnten im letzten Lebensjahr 
kaum sprechen. Verstand und Gedachtnis waren wahrend den letzten Lebensjahren 
ganz verschwunden. Konnten die letzte Zeit selbst nicht essen. Der Gang wurde 
schlechter und schlechter, langsamer und strauchelnd. — In keine Anstalt auf- 
genommen. 
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FAMILIE 3. 


Die Vatersmutter der Vatersmutter und die Muttersmutlter der Vatersmutter des 
Prob. waren Geschwister. 

Die Mutiersmutter der Vatersmutter der Vatersmutter und die Mutter des Vaters: 
des Vatersvaters der Mutter des Prob. waren Geschwister. 

Die Mutter des Muttersvaters der Vatersmutier und der Vater der Muttersmutter 
des Muttersvaters des Prob. waren Geschwister. 

Vater des Prob.: Kaufmann auf dem Lande, 55 Jahre. Seit dem Alter von 35 
Jahren starker Quartalsdufer. Hat sich aber einigermassen gut gehalten. Besitzt 
noch immer ein ziemlich grosses Geschaft. Lues wird verneint. — Psychisch, neuro- 
logisch und ophthalmologisch o. B. (Verf.). 

Mutter des Prob.: 53 Jahre. Hat einen Abort gehabt. Lues wird verneint. — 
Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch o. B. (Verf.). 

Vatersschwester des Prob., Katarina, 46 Jahre. Seit dem Alter von 30 Jahren 
zunehmende Herabsetzung des Gehérs, laut Angabe beruhend auf einem »Fehler im 
den Gehornerven>. 

Muttersschwester des Prob., Anna, 59 Jahre. Seit ihrem 50 Lebensjahre zu- 
nehmende Taubheit. 

Der Vatersvater des Prob., Lars, geb. 20. 11. 1845, Quartalsaufer. 


Svea B. P I—III. Geb. 19. 2. 1906. Aufg. 1. 9. 1917 in D. S. S., tiberfiihrt in V. A. 
im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gew6hnlichen Alter zu gehen und zu sprechen 
und entwickelte sich i. ti. normal bis zum 6. Jahr, da eine successiv einsetzende 
starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache 
beobachtet wurde. Wurde am 23. 8. 1916 in die Blindenschule Vaxj6 aufgenommen. 
Nach dem dortigen 4rztl. Journal war der Visus am 7. 7. 1916: Fingerzahlen im 
Abstand von */2 m. Augendiagnose in Vaxjé: Atrophia nervi optici. Wurde am 
13. 6. 1917 auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Visus: Kann das Fenster wahrnehmen. 
Etwas apathisch und abwesend. Gutes Sprachvermégen. Kann Fragen gut beant- 
worten und aufmerksam werden. Will gerne itiber ihre Erfahrungen von Vaxjé 
sprechen, wird hierbei lebhaft und interessiert. Gutes Gedachtnis. Kann mit dem 
Gefiihl verschiedene Gegenstande identifizieren. Brav und reinlich. Ist bei ver- 
schiedenen leichteren hauslichen Arbeiten behilflich. Somatisch-neurologisch i. ii. 
o. B. — Januar 1923. Status: Normale Kérperentwicklung. In bezug auf innere 
Organe, Haut und Muskulatur nichts Bemerkenswertes. Hért gut. Spricht in Satzen, 
verwaschen und schnell. Zeitweise unruhig. Leicht reizbar, weint oft, will nicht 
arbeiten. Wahrend den ruhigen Perioden gute Aufmerksamkeit und gute Auffassung 
der Umgebung. Driickt sich wahrend den ruhigen Perioden formell klar aus. Epi- 
leptische Anfalle Juli~November 1922 ungefahr einmal im Monat. — 18. 4. 1923: 
W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Atrophia nervi optici. 
Visus 0. — 10. 2. 1924: Im Friihjahr 1923 eine mehrere Wochen lange Periode von Un- 
ruhe und Schlaflosigkeit. Gab auf Fragen keine Antwort. Murmelte nur undeutlich. 
Nun klarer, antwortet kurz auf einfache Fragen. — Juli 1927: Der Zustand hat sich 
wahrend den letzten zwei Jahren auffallend verschlechtert. Reagiert nicht mehr auf 
Anreden. Sagt gerade nichts. Geht schlechter. 

Status im Aug. 1927 (Verf.): K6érperlange 155 cm. Ziemlich niedrige Stirn. 
Etwas dicke vorstehende Lippen. Beziiglich Form des Schadels und Gesichtes o. B. 
Grésster Schidelumfang 53 cm. KoOrperfiille ziemlich gut, obgleich etwas schlaff. 
Hinsichtlich Mundh6éhle, innere Organe, Skelettsystem, Lymphdriisen und 4ussere 
Genitalien o. B. Starke Acrocyanose der Hande under Fiisse. Massiges Salbengesicht. 
Psychisch: Pat. liegt bestandig tief dement und apathisch im Bett, muss gefiittert und 
mit allen geholfen werden. Harn und Fazes gehen ins Bett. Antwortet nicht auf 
Anrede. Spricht nie. Murmelt zuweilen unartikulierte Laute. Jammert mitunter und 
sobald man sie beriihrt. Gesichtsausdruck apathisch steif, mit 4usserst geringer und 
stereotyper Mimik. Auf energische Aufforderung die Zunge herauszustrecken 6ffnet 
sie etwas den Mund, kann aber nicht dazu gebracht werden die Zunge herauszu- 
strecken. Befolgt auch andere Aufforderungen nicht. Es kann kein spontanes In- 
teresse fiir die Umgebung bemerkt werden. Keine Katalepsie. Zuweilen negativistisch, 
wenn man sie umlegen will. 
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Neurologisch: Pupillen tiber mittelgross, rund, gleichgross, reagieren nicht auf 
Licht. Strabismus converg. oc. dxtr. Grobschlagiger Nystagmus. Liegt im Bett in 
Hockstellung mit steif nach vorne gebogenem Kopf und Oberk6rper, das Kinn tangiert 
den Thorax; Hiiften und Kniegelenke ziemlich stark flektiert, die letzteren adduziert; 
die Fiisse in angedeuteter Flexions-Supinationsstellung, etwas nach innen gedreht. 
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Die Arme in den Ellbogengelenken ungefahr in rechtem Winkel flektiert, adduziert. 
Ausserordentlich starke Bewegungsarmut. Die wenigen und kleinen Spontanbewe- 
gungen sind ausserordentlich starr, langsam und ungeschickt. Die grobe Kraft kann 
nicht naher gepriift werden. Die Muskulatur ist diffus ziemlich reduziert. Massige 
mobile Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. Kein Klonus oder Tremor. 
Fiihrt zuweilen einige kleinere unkoordinierte, ungeschickte, greifende und kratzende 
Bewegungen aus. Dreht sich mitunter etwas im Bette. Reagiert auf Nadelstiche mit 
ungeschickten Abwehrbewegungen. Westphals paradoxes Phanomen ist nicht sicher 
vorhanden. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und 
Babinski neg. 

Kann ohne Unterstiitzung stehen, aber nur kurze Zeit, mit grésster Schwierig- 
keit und Unsicherheit, breitbeinig, mit steif vorgebogenem Kopf und Oberk6rper, 
stark flektierten und adduzierten Kniegelenken, massig einwarts gedrehten Fiissen. 
Wirkt hierbei angstlich, fiihrt wackelnde Bewegungen aus, wobei zuweilen grob- 
schlagiger, unregelmassiger Tremor im ganzen Ko6rper auftritt. Will das eine tiber 
das andere Mal zu Boden sinken. Romberg pos. Kann unmdglich ohne Unterstiit- 
zung gehen. Mit Unterstiitzung kann sie sich ein paar Schritte vorwarts schleppen, 
ausserst starr, langsam und ungeschickt in Hockstellung mit sehr kleinen, steifen, 
schleppenden Schritten. Die Fiisse werden nicht von der Unterlage erhoben. Tritt 
mit der ganzen Fusssohle auf. Trampelt oft angstlich auf der gleichen Stelle ohne 
in Gang zu kommen. Knickt haufig stark mit den Beinen, sinkt zu Boden. 

25. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). 2 Zellen. W. R. im Liquor neg. 

27. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtper- 
zeption? Ophthalmoskopisch: Blasse Papillen mit fadendiinnen Gefassen. Peripher 
in den Augenhintergriinden sehr starke Pigmentierungen vom Retinitis pigmentosa- 
Typus. 

Dez. 1928: Weitere Verschlechterung. Tief dement und apathisch. Reaktions- 
los auf Anreden. Murmelt zuweilen unartikuliert. Hat bedeutend gemagert. Kann 
seit etwa */2 Jahr weder gehen noch stehen, auch nicht mit Unterstiitzung. Kann 
ohne starke Stiitze nicht sitzen. Fallt sonst wie ein Stiick Holz um. Noch starker 
ausgesprochene Hockstellung. Ausgesprochene Hypertonie in der Muskulatur von 
rigidem Typus. Die Muskulatur ist wesentlich reduziert. Keine fibrillaren Zuckungen. 
Elektrische Untersuchung: Quantitativ relativ herabgesetzt, keine qualitativen Ver- 
anderungen. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Sehnen- und Bauchreflexe lebhaft, 
gleich. Oppenheim und Babinski meistens neg., doch bei ein paar Gelegenheiten die 
letzte Zeit pos. Westphals paradoxes Phanomen angedeutet pos. 

2. 3. 1929. Heute Mors an Bronchopneumonie nach successiv starkem Maras- 
mus. Die letzte Zeit Kontrakturen in Armen und Beinen. Histologische Unter- 
suchung des Gehirns ausgefiihrt von Prof. EINAR SJGVALL: Das Praparat zeigt die 
fiir die juv. amaur. Idiotie pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1924: 6, 1925: 15, 1926: 18, 1927: 23, 
1928: 46, 1929: 4. 


Ture B. (Bruder der vorigen). SI, P II—III. Geb. 27. 3. 1900. Aufg. 3. 9. 1912 in 
D. S..S. Partus o. B. Begann spat zu sprechen. Im iibrigen normale Entwicklung bis 
zum 7. Jahr, da successiv einsetzende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung 
fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache wahrgenommen wurde. Ist ein Semester 
in die Kleinkinderschule gegangen. Seit dem 8. Lebensjahr typische epileptische 
Anfalle. Pat. besuchte am 12. 1. 1908 Prof. G. AHLSTROM: Visus oc. amb. = Finger- 
zahlen 1—1+/2 m. Atrophia nervi optici. Die Papillen blass, nicht ganz distinkt, wie 
nach vorhergehender Neuritis. Gefasse ausserst diinn. Arterien haarfein, fast ver- 
schwunden. — Pat. wurde am 15. 9. 1909 in die Blindenschule Vaxjé aufgenommen, 
von wo er am 8. 6. 1911 als epileptisch entlassen wurde. Dortige Augendiagnose: 
Retinochorioiditis oc. amb. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Hat nicht volles Leitsehvermégen. Nystag- 
mus. Epileptische Anfalle 1—2 Mal im Monat. Motilitét, Reflexe und Gang o. B. 
Somatisch i. ii. o. B. Fiihrt sich gut auf, passt sich selbst. Nimmt Personen und 
Ereignisse in der Umgebung wahr und versteht Anreden. Trages Denken, schwaches 
Gedachtnis. Webt. Gest. 28. 12. 1917. 
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Katamnestisch: Pat. war die ersten Jahre in der Schulabteilung der Anstalt. 
Wurde mit den Jahren zunehmend apathisch stumpf, weinerlich und reizbar, vergass 
was er gelernt hatte und konnte mit nichts beschaftigt werden. Die Sprache successiv 
mehr und mehr stotternd, verwaschen und unverstandlich, verschwand wahrend des 
letzten Lebensjahres vollstandig. Der Gang zunehmend langsamer, strauchelnd und 
wackelnd, mit kleinen schleppenden Schritten. Das letzte Lebensjahr konnte er weder 
gehen noch stehen. Lag da apathisch und steif zu Bette, musste gefiittert und mit 
allem geholfen werden. 


Allan B. (Bruder des vorigen). SI, P II—III. Geb. 20. 1. 1903. Aufg. 23. 9. 1913 
in D. S. S. Partus o. B. Begann spat zu sprechen, sprach unvollstandig. Im iibrigen 
normale Entwicklung bis zum Alter von 6 Jahren, da successiv eintretende starke Ab- 
nahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache wahr- 
genommen wurde Ist eine Zeit in die Kleinkinderschule gegangen. Wurde am 24. 8. 
1912 in die Blindenschule zu Vaxj6 aufgenommen, von wo er auf Grund von Unver- 
mégen sich den Unterricht zugutezumachen am 6. 6. 1913 entlassen worden ist. Dortige 
Augendiagnose: Atrophia nervi optici. Seit dem Alter von 11 Jahren typische epi- 
leptische Anfalle. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Visus Leitsehvermégen. Die Sprache 
etwas triage und langsam und eine gewisse Dysarthrie. Somatisch-neurologisch i. ii. 
o. B. Passt sich vollkommen selbst, ist gefiigig. Ziemlich tiichtig in praktischen 
Arbeiten. Webt. Berichtet ziemlich gut tiber den Inhalt in kiirzeren Erzahlungen. 
Kann Blindenschrift nicht lesen. 1. 1. 1917: Seit 1916 periodisch geisteskrank nebst 
hochgradiger zunehmender Apathie. 19. 4. 1918: Mors. 

Katamnestisch: Die ersten Jahre in der Anstalt ziemlich aufgeweckt und auf- 
merksam, Wurde dann von Jahr zu Jahr mehr und mehr apathisch, weinerlich, reiz- 
bar und wirr. Vergass was er gelernt hatte. Konnte mit nichts beschaftigt werden. 
Fortschreitende Sprach- und Gangstérung wie die Geschwister bis zum Unvermégen 
zu sprechen, gehen und stehen. Das letzte Lebensjahr tiefe Verbl6dung, Marasmus. 
Jahrlich epileptische Anfialle. 


Helga B. (Schwester des vorigen). S I—III. Geb. 15. 5. 1907. In keine Anstalt 
aufgenommen. Gest. am 27. 10. 1918 an Influenza. 

Katamnestisch: Normale Entwicklung bis zum 7. Jahr, da successiv eintretende 
starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ur- 
sache beobachtet wurde. Pat. besuchte am 2. 7. 1917 Dr. F. BERG: Atrophia nervi 
optici oc. amb. (retinitische Atrophie). Visus oc. amb. 0,2 (+0). Sparliche staub- 
feine Glaskérpertriibungen. Papillen erblasst, Gefasse diinn, spez. am linken Auge, 
wo die Arterien fadendiinn sind. In den Maculae und in der Peripherie Pigment- 
verainderungen. W. R. im Blut neg. Keine Epilepsie. Die letzten Lebensjahre zu- 
nehmende Apathie und Eigensinnigkeit. 


FAMILIE 3 A. 


Prob. in Fam. 3 und in Fam. 3A sind in verschiedener Weise blutsverwandt. 

Der Vater der Vatersmutter und die Mutter der Muttersmutter des Prob. waren 
Geschwister. 

Die Mutter der Muttersmutter des Vaters der Muttersmutter und der Vatersvater 
des Muttersvaters der Vatersmutter des Prob. waren Geschwister. 

Die Vatersmutter der Muttersmutter und die Muttersmutter des Muttersvaters des 
Prob. waren Geschwister. 

Vater des Prob.: Dorfschuster, 38 Jahre, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Mutter des Prob., 38 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Ein Abort. Lues wird verneint. (Verf.). 

Der Vatersvater des Prob., Nils, geb. am 10. 5. 1866, Trinker. 

Der Muttersvater des Prob., geb. am 1. 2. 1863, Trinker. 

Eine Schwester der Muttersmutter des Prob. soll sechs Kinder haben, von denen 
mehrere »kurzsichtig» sind. Nun alle erwachsen. Sieht gut um zu arbeiten. Im 
iibrigen gesund. 
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Hildur K. P I—III. Geb. 8. 11. 1912. Aufg. 12. 9. 1925in V. A. Partus o. B. Lernte 
im gewoéhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich i. ti. normal bis 
zum 6. Jahr, da successiv eintretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung 
fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache wahrgenommen wurde. Pat. besuchte am 
17. 5. 1919 Dr. F. BERG: Retinitis pigmentosa cc. amb. Hat nun gerade noch leitendes 
Sehvermégen. Zahlt nicht Finger in einem Abstand von */2 m. Wurde am 23. 8. 
1921 in Vaxj6 aufgenommen, von wo sie am 12. 6. 1922 wegen Unvermdégens sich 
den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augendiagnose: Atrophia 
nervi optici. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Kleiner Wuchs. Kérperlange 132 cm. Kraftig 
gebaut. Vit. org. cordis. Ubrige innere Organe o. B. Gehér o. B. Motilitat, Reflexe, 
Romberg und Gang o. B. Nystagmus. Spricht schnell, stotternd und verwaschen, 
kurze Satze. Brav und ruhig, passt sich selbst. W. R. im Blut neg. Am 14. 9. 1925 
Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Retinochorioiditis (pigmentosa?). Aug. 1927: 
Geht schlechter als friiher, spricht schwerverstandlich. 5. Mai 1926: Webt etwas Band, 
ist uninteressiert. Spricht kurze Satze, kann tiber nichts zusammenhangend berich- 
ten. Hat sich seit der Aufnahme keine theoretischen Kenntnisse erworben. Ist die 
letzten Monate oft unruhig, weint. 

Status im Juli 1927 (Verf.): Kérperlange 140 cm. Allgemeinbefinden gut. Ko6r- 
perfiille gut. Ziemlich niedrige Stirn, etwas eingesenkte Nasenwurzel, breite Nasen- 
spitze, dicke Lippen. Form des Schadels und Gesichts i. ti. o. B. Grésster Schadel- 
umfang 54 cm. Cor wie friiher. Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Lymph- 
driisen, Skelettsystem, dussere Genitalien o. B. Starke Acrocyanose der Hande 
und Fiisse. Angedeutetes Salbengesicht. Psychisch: Bedeutend dement, apathisch, 
weinerlich und reizbar. Isst selbst aber langsam, steif und ungeschickt. Muss beim 
Anziehen Hilfe haben. Meldet ihre Bediirfnisse an. Wenig Interesse fiir die Um- 
gebung. Kann nicht beschaftigt werden. Sitzt am liebsten still. Lacht und weint 
recht oft, zwangsartig. Starrer, apathischer Gesichtsausdruck mit stereotyper Mimik. 
Sitzt etwas zusammengesunken am Stuhl mit nach vorne gebeugtem Kopf und Ober- 
kérper. Zuweilen ein planloser, stereotyper Bewegungsdrang, greift an sich und um 
sich, gleitet am Stuhl hin und her, schlagt sich auf die Knie usw. Sonst ausge- 
sprochene Bewegungsarmut und -verlangsamung. 

Oft Rededrang, sehr stereotypes, ziemlich unzusammenhangendes Geplapper mit 
stark ausgesprochener Perseverationstendenz. Starke Wortarmut. Aus den spon- 
tanen Ausserungen der Pal. sei angefiihrt: »Ja, ja, ja, guter Doktor», was ein paar 
Mal iteriert wird, darauf »was machst du, was machst du», »du bist nicht schlimm, 
nicht schlimm» usw. Die Sprache sehr dysarthrisch, schnell, stotternd, oft mit logo- 
klonem Wiederholen von Worten und Silben, namentlich im Beginn eines Satzes, 
darauf in eine iiberstiirzte Artikulation iibergehend, wodurch sie sehr schwer-, oft 
unverstandlich ist. Die Stimme ist monoton. Recht zugianglich. Versteht nur ge- 
wisse, die einfachsten, Fragen. Aufmerksamkeit stark herabgesetzt, fliichtig. Perse- 
veriert nicht selten ihr Geplapper ohne sich um die Frage zu kiimmern. Die Ant- 
worten sind dusserst diirftig, oft nur ein paar Worte, oder kurze Satze, zuweilen 
agrammatisch. 

Nachsprechen: (ich bin in Lund gewesen den ganzen Sommer) iteriert die zwei 
letzten Worte. Reihensprechen: (Wochentage) lasst Donnerstag aus. (Monate): 
»Januar, November». Iteriert darauf spontan ein paar Wochentage. (Zahlen 1—20) 
richtig von 1—13, iteriert darauf »40». Kann das Alphabet gar nicht, nichts vom 
Vaterunser. Gegenstandbezeichnen: Eine Mehrzahl einfacherer Gegensténde werden 
richtig erkannt. Priifung auf Praxie: (winken oder in die Hande klatschen) recht 
steif und ungeschickt. Weiss ihren Namen, nicht das Alter, nicht wann sie geboren 
ist, nicht die jetzige Jahreszahl, usw. Weiss dass es Sommer ist, weiss wo sie ist, 
aber gar nicht wie lange sie hier gewesen ist. Weiss den Namen ihrer Eltern sowie 
die von zwei ihrer Gesehwister und den ihres Heimatortes. Weiss nur die Namen ein 
paar ihrer Kameraden. (Was hast du heute zu Mittag bekommen?) »Essen auch, Essen 
auch, Butterbrot und Fisch bekam ich». Bei unmittelbarer Reproduktion vorgesagter 
Zahlen ist das Optimum eine zweiziffrige Zahl. Kann nicht die einfachsten Additions- 
und Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Weiss dass ein Tisch zum >darauf essen» ist, 
dass ein Fiinf6restiick »Geld» ist. (Unterschied zwischen Schmetterling und Fliege) 
»ist verschieden». (Glas und Holz) »ist verschieden». (Papier und Pappendeckel) 
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»ist Papier, Papier». Kann Jederholms Neun-Zehnjahresteste gar nicht fertig bringen. 
Kann keinerlei zusammenhangenden Bericht erstatten. Kann den Inhalt in einer 
kurzen vorgelesenen Notiz gar nicht wiedergeben. Keine Halluzinationen und Wahn- 
vorstellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagiert minimal auf Licht. 
Ophthalmoskopisch (siehe unten). Strabismus diverg. Grobschlagiger Nystagmus. 
Kranialnerven i. ii. 0. B. Die grobe Kraft ziemlich gut. Angedeutete mobile Hyper- 
tonie von rigidem Typus in der Muskulatur. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. 
Die Sensibilitat kann nicht naher gepriift werden. Reagiert auf Nadelstiche. Finger- 
Nasenversuch o. B. Der Knie-Hackenversuch etwas langsam und steif. Diadokoki- 
nesisversuch: Langsam und ungeschickt. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals 
paradoxes Phainomen pos. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. Rom- 
berg neg. 

Gang: Geht ohne Stiitze, 4usserst langsam, starr und ungeschickt. Schleppt sich 
mit sehr kleinen, steifen und unsicheren Schritten, gerne in Seitenrichtung, bisweilen 
ziemlich breitbeinig, mit steif vorgebeugtem Kopf und Oberk6rper, adduzierten, ziem- 
lich stark flektierten Kniegelenken dahin, die Arme meistens in den Ellbogengelenken 
flektiert, ohne Mitbewegungen. Die Fiisse werden nur wenig von der Unterlage er- 
hoben. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Die ganze K6rperhaltung sehr starr. Keine 
oder nur unbedeutende Mitbewegungen. Beim Gehen erscheint sie angstlich, steht oft 
und trampelt eine Weile auf derselben Stelle bevor sie in Gang kommt, wobei man zu- 
weilen einen grobschlagigen, unregelmassigen Tremor im ganzen K6rper bemerkt; 
ab und zu knickt sie mit den Beinen und will zuweilen zu Boden sinken. Ergreift 
man sie an der Hand um sie zum Gehen zu bringen, bleibt sie im allgemeinen eine 
Weile angstlich trampelnd stehen, knickt bedeutend mit den Beinen und wackelt 
zuweilen. Kann unméglich laufen, wackelt auf einen leichten Stoss mit sehr kleinen 
trampelnden Schritten nach vorn und will hierbei oft umfallen. 

Dez. 1927: Seit Aug. 1927 typische epileptische Anfalle. 

18. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). 1 Zelle. W. R. im Liquor neg. 

31. 8. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtperzep- 
tion? Lokalisiert nicht. Retinitis pigmentosa mit typischer gelbweisser Papille und 
fadendiinnen Gefassen. Typische Pigmenteinlagerungen. 

April 1929: Hat sich successiv weiter stark verschlechtert. Stark dement, weiner- 
lich und reizbar. Sitzt meistens stumpf, apathisch am gleichen Platz. Noch starker 
ausgesprochene Bewegungsarmut und -verlangsamung. Zuweilen Bewegungsdrang 
wie friiher. Isst selbst, aber sehr langsam, steif und ungeschickt. Im iibrigen muss 
ihr mit Allem geholfen werden. Kann mit Nichts beschaftigt werden. Die Sprache 
ist jetzt fast unverstandlich. Antwortet nur mit einzelnen WoOrtern, die oft stossweise 
verbigeriert werden. Ausgesprochene Logoklonie. Kann lange perseverieren: »ja, 
ja»; »Essen haben, Essen haben» oder dgl. Weiss ihren Namen, aber nicht ihr Alter, 
nicht wo sie ist, weiss aber dass der Untersucher ein Doktor ist. Recht haufig 
Zwangslachen und Zwangsweinen. Befolgt die einfachsten Aufforderungen, 

Der Gang ist weiter stark verschlechtert. Kann aber noch immer ohne Unter- 
stiitzung gehen, jedoch Ausserst langsam mit sehr kleinen, schleppenden, unsicheren 
Schritten mit steif nach vorn gebeugtem Oberkérper, etwas breitbeinig mit adduzier- 
ten stark flektierten Kniegelenken, etwas nach innen gedrehten Fiissen. FaAallt oft 
um, ist sehr angstlich, greift nach der Umgebung, jammert. Romberg pos. Die grobe 
Kraft erscheint diffus etwas herabgesetzt. Muskulatur etwas reduziert. Elektrische 
Untersuchung: Keine quantitativen oder qualitativen Veranderungen. Deutliche mobile 
Hypertonie von rigidem Typus. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Sehnen- und 
Bauchreflexe wie vorher. Oppenheim und Babinski neg. 

Dez. 1929: Weitere Verschlechterung, kann nun nicht ohne Unterstiitzung gehen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1927: 6, 1928: 0, 1929: 17. 


FAMILIE 4. 


Der Vatersvater und der Vatersvater der Mutter des Prob. waren Geschwister. 
Vater d. Prob., Landwirt, 53 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmo- 
skopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 
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Mutter d. Prob., 51 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Hat einen Abort gehabt. (Verf.). 


Fam. 4X. — Vier taubstumme Kinder. Ihre Eltern sind Cousinen. Gesund. 
Der Vatersvater bzw. der Muttersvater der Taubstummen waren Briider des Vaters- 
vaters des Prob. der Familie 4. 

Die Taubstummen: Anna, 51 Jahre. Aufg. 1. 9. 1914 in die Taubstummenschule 
in Vanersborg. Gute Begabung. — Natanael, 49 Jahre. Aufg. in gleicher Schule am 
1. 9. 1891. Gute Begabung. — Clas, 44 Jahre. Aufg. gleichenorts 16. 8. 1892. Gute 
Begabung. — Daniel, gest. im Alter von 28 Jahren an »Magentuberkulose». Aufg. in 
gleicher Schule am 15. 8. 1892. Gute Begabung. — 
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Fig. 3. Stammbaum 4X und 4 (Ausschnitt). 


Anton G. PI—III. Geb. 13. 8. 1907. Aufg. 9. 9. 1919 in D. S. S., tiberfiihrt Okt. 
1922 nach V. A. Partus o. B. Lernte im gewoéhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen 
und entwickelte sich i. ii. normal bis zum 5. Jahr, da allmahlich einsetzende starke 
Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte adussere Ursache be- 
merkt wurde. Visus laut arztlichem Zeugnis vom 19. 6. 1915 nur quantitativ. Pat. 
wurde am 20. 8. 1915 in die Blindenschule Vaxjé aufgenommen, von wo er am 
6. 6. 1919 wegen Unvermégen sich den Unterricht zugute zu machen entlassen’ worden 
ist. Dortige Augendiagnose: Atrophia nervi optici. Seit 1919 typische epileptische 
Anfalle. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Recht kraftiger Kérperbau. K6rperlange 
137 cm. Innere Organe o. B. Spricht schnell, ruckweise, deshalb oft undeutlich. 
Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Fiihrt sich im allgemeinen gut auf. Verrichtet 
alles selbst. Ausdauernd in vorgelegten Aufgaben. Ziemlich gute Aufmerksamkeit, 
aber etwas unbestandig. Sinnesverfassung heiter und lebhaft. Recht gutes Auffas- 
sungsvermoégen fiir Personen, Gegensténden und Ereignissen in der Umgebung, von 
Ansprechen, Zeit und Raum. Liest und druckt Blindenschrift. 

Januar 1923. Keine Bewegungsstérungen. Romberg neg. Geht gut. Patellar- 
und Plantarreflexe normal. W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): 
Retinitis pigmentosa oc. amb. August 1927: Ist das letzte Jahr apathischer geworden. 
Webt nur einfachste Gewebe. 
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Status Aug. 1927 (Verf.): Kérperlange 167,6 cm. Kraftige K6érperkonstitution. 
Form des Schadels und des Gesichts o. B. Grésster Schadelumfang 54 cm. Hinsicht- 
lich Mundhdhle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem und dussere Genitalien 
o. B. Massige Acrocyanose der Hande und Fiisse. Angedeutetes Salbengesicht. 
Psychisch: Ziemlich dement, apathisch, weinerlich und reizbar. Isst selbst, aber lang- 
sam. Meldet seine Bediirfnisse an, es muss ihm beim Ankleiden geholfen werden. 
Beschaftigt sich etwas mit einfachstem Weben, aber apathisch, ohne nennenswertes 
Interesse. Ist gefiigig. Steifer, apathischer, gutmiitiger Gesichtsausdruck mit wenig 
und stereotyper Mimik. Ist zuganglich. Aufmerksamkeit wesentlich herabgesetzt, 
fliichtig. Im allgemeinen recht still und apathisch. Mitunter doch mehr redselig, 
wobei er ein inhaltsloses, etwas stereotypes Geplapper mit ausgesprochener Per- 
severationstendenz prastiert. Ausgepragte Wortarmut. Aus den spontanen Reden 
des Pat. seien erwahnt: »Doktor brav, Doktor brav», »gut hierherzukommen» usw. 
Die Sprache ist erheblich dysarthrisch. Redet schnell, stotternd, weshalb ziemlich 
schwerverstandlich. Oft ein logoklones Wiederholen von Silben oder Worten, na- 
mentlich zu Beginn eines Satzes. Zuweilen mit explosivem Ausstossen. Die Stimme 
sehr monoton. Kann nur einfache Fragen mit kurzen, diirftigen Satzen beantworten, 
zuweilen agrammatisch. 

Nachsprechen: (ich bin heuer den ganzen Sommer in Lund gewesen) »in Lund 
gewesen». Reihensprechen: (Wochentage) richtig. (Monate) tiberspringt drei und 
verwechselt November und Dezember. (Alphabet) richtig bis T. (Zahlen von 1—20) 
richtig. Kann nur ein paar Satze im Vaterunser. Gegenstandbezeichnen: Mehrere 
einfachere Gegenstande richtig. Priifung auf Praxie: (Winken oder in die Hande 
klatschen) richtig, aber langsam und etwas ungeschickt. Weiss seinen Namen und 
sein Alter, nicht wann er geboren ist, nicht das Jahr jetzt usw. Weiss aber dass es 
Sommer ist. Sagt dass er in Boras ist, weiss nicht, wie lange er hier gewesen ist. 
(Von wo bist du?) »auf einer Stelle». Auf erneuertes Fragen iteriert er »Boras». 
Weiss den Namen seiner Eltern und die von vier jetzt lebenden Geschwistern. (Was 
macht dein Vater?) »arbeitet, arbeitet». Weiss nicht mit was. Erinnert sich, dass 
er in der Blindenschule in Vaxjé gewesen ist, aber nicht wann oder wie lange. Kann 
nicht die einfachsten Additions- oder Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Bei unmittel- 
barer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum dreiziffrige Zahlen. 
Weiss was er heute zu Mittag bekommen hat. Weiss den Namen von mehreren 
seiner hiesigen Kameraden. (Was hast du heute gemacht?) »gewebt habe ich, gewebt 
ich», Kann keinerlei zusammenhangenden Bericht erstatten. Bringt Jaederholms 
Achtjahrestest (Unterschiedsfragen) fertig, aber gar nicht die Neun-Zehnjahresteste. 
Kann den Inhalt in einer kurzen vorgelesenen Notiz nicht wiedergeben. Perseveriert 
nur ein paar daraus herausgegriffene Satze. Keine Halluzinationen oder Wahnvor- 
stellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf Licht. 
Ophthalmoskopisch (siehe unten). Grobschlagiger Nystagmus. Kranialnerven i. ti. 
o. B. Ausgesprochene Bewegungsarmut und -verlangsamung. Zuweilen ein gewisser 
Bewegungsdrang, wobei er an seinen Spielsachen herumgreift, etwas auf der Bank 
schauckelt usw. Grobe Kraft o. B. Keine sichere Hypertonie. Bei gewissen Unter- 
suchungsgelegenheiten jedoch angedeutet. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Die 
Sensibilitat erscheint einigermassen gut (exakte Priifung unméglich). Finger-Nasen- 
Knie-Hacken-Versuche: Die ersten o. B., die letzteren etwas langsam. Diadokokinesis- 
versuch: Langsam und ungeschickt. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals para- 
doxes Phanomen ist nicht vorhanden. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski 
neg. Romberg neg. 

Gang: Geht ohne Stiitze, aber auffallend langsam, sehr starr, mit etwas vorn- 
libergebeugtem Kopf und Oberkérper, ziemlich breitbeinig, mit ziemlich kleinen 
steifen Schritten, adduzierten, massig flektierten Kniegelenken, etwas einwarts ge- 
drehten Fiissen. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Die Fiisse werden einiger- 
massen gut von der Unterlage erhoben. Die Arme sind in der Regel steif flektiert. 
Keine Mitbewegungen. Die ganze K6rperhaltung sehr starr. Kann nur ein paar 
Schritte laufen, langsam, breitbeinig, steif mit kleinen kurzen trampelnden Schritten. 
Deutliche Propulsionstendenz. 

4. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). 1 Zelle. W. R. im Liquor neg. 
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27. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtperzep- 
tion. Lokalisiert nicht. Gelbblasse Papillen mit fadendiinnen Gefassen. Peripher in 
den Augenhintergriinden knochenkérperchenartige Pigmentierungen. Nov. 1928: Elek- 
trische Untersuchung der Muskulatur o. B. 

Marz 1929: Der Zustand d. Pat. hat sich successiv weiter stark verschlechtert. 
Ist bedeutend mehr dement und apathisch, weinerlich und reizbar geworden. Weint 
oft ohne Anlass. Kann mit Nichts beschaftigt werden. Sitzt am liebsten. Isst selbst, 
aber sehr langsam, steif und ungeschickt. Die Sprache hat sich weiter verschlechtert. 
Aussert in der Regel nur cinzelne Worte, ein Stark dysarthrisches Stammeln und 
Lallen. Oft Logoklonie. Sehr schwer- oft unverstandlich. Ausgepragte Verbigera- 
tionstendenz. Versteht nur mit Schwierigkeit die einfachsten Fragen. Befolgt die 
einfachsten Aufforderungen. Uninteressiert fiir die Umgebung. Starrer, sehr stumpfer 
Gesichtsausdruck. Weiss nun nicht wie alt er ist. Kann nur ein paar Wochentage 
und ein paar Monate aufzahlen, die perseveriert werden. Nichts vom Alphabet, nichts 
vom Vaterunser. Weiss keinen Namen seiner Kameraden. Kann nur bis 6 zahlen, 
sehr langsam und unsicher. Kann die einfachsten Unterschiedsfragen nicht beant- 
worten. 

Der Gang hat sich successiv verschlechtert, er geht noch immer ohne Stiitze, 
kann sich aber nur 4usserst langsam, steif und unsicher mit kleinen, starren Schritten 
vorwartsschleppen; hat hierbei vorniibergebeugten Kopf und Oberkérper, adduzierte, 
ziemlich stark flektierte Kniegelenke und etwas einwarts gedrehte Fiisse. Erhebt die 
Fiisse ziemlich gut von der Unterlage. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Zuweilen ist 
beim Gang im ganzen KG6rper ein unregelmassiger, grobschlagiger Tremor vorhanden. 
Bewegt sich wie ein starrer Block. Keine Mitbewegungen. Gibt man ihm einen leichten 
Puff, wird er angstlich, trampelt einige kleine Schritte, knickt hierbei gern mit den 
Beinen und wackelt. Kann unméglich laufen. Romberg: wackelt. Die grobe Kraft er- 
scheint diffus etwas herabgesetzt. Muskulatur diffus etwas reduziert. Keine fibrillaren 
Zuckungen. Elektrische Untersuchung: Keine quantitativen oder qualitativen Verdn- 
-derungen. Massige Hypertonie in der Muskulatur von mobilem, rigidem Typus. Kein 
Klonus, Tremor oder Athetose. Noch starker ausgepragte Bewegungsarmut und -ver- 
langsamung. Kranialnerven wie vorher. Sehnen- und Bauchreflexe lebhaft, gleich. 


Westphals paradoxes Phanomen beiderseits angedeutet. Oppenheim und Babinski 
neg. Starke Acrocyanose der Hande und Fiisse. Deutliches Salbengesicht. 

14. 5. 1929: Mors. Histologische Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt von 
Prof. Eryar SJGVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie pathogno- 
monischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 1, 1924: 2, 1925: 2, 1926: 15, 
1927: 5, 1928: 7, 1929: 2. 


Robert G. (Bruder des vorigen). P I—III. Geb. 12. 12. 1912. Aufg. 12. 11. 1923 in 
V. A. Partus o. B. Begann im gewohnlichen Alter zu gehen und zu sprechen. Im Alter 
‘von 5 Jahren successiv einsetzende starke Abnahme der Sehscharfe, zu Erblindung 
fiihrend, ohne bekannten dusseren Anlass. Schon vor der Herabsetzung des Sehver- 
‘mégens psychisch zuriickgeblieben. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Normale Kérperentwicklung. Allgemein- 
befinden gut. Spricht kurze Satze. Gute Artikulation. Geht gut. 12. 12. 1923: W. R. im 
Blut neg. 31. 12. 1923: Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Atrophia nervi optici 
-oc. amb. + Retinochorioiditis luetica (?). 22. 1. 1924: Lumbalpunktion: Keine Druck- 
-erh6hung. Nonne neg. 2 Zellen. W. R. im Liquor neg. August 1927: Sehr stumpf- 
sinnig. Es geht ihm schlecht in der 1. Klasse. Webt einfachste Gewebe, schnell, 
nachlassig. Spricht undeutlich. 

Status Aug. 1927 (Verf.): Kérperlange 165 cm. Kraftige K6érperkonstitution. 
Reichliche K6rperfiille. In bezug auf Form des Schadels und Gesichts o. B. Grésster 
‘Schadelumfang 55 cm. Hinsichtlich Mundhohle, innere Organe, Lymphdriisen, Ske- 
lettsystem und 4ussere Genitalien nichts Bemerkenswertes. Leichte Acrocyanose der 
Hande und Fiisse. Psychisch: Ziemlich apathisch, dement, weinerlich und reizbar. 
Isst selbst. Zieht sich selbst an. Meldet seine Bediirfnisse an. Recht zuganglich, 
gefiigig und gutmiitig. Weint aber leicht. Stumpfsinniger Gesichtsausdruck. Auf- 
merksamkeit wesentlich herabgesetzt, fliichtig. Sitzt gerne und plaudert fiir sich 
selbst, ein sehr diirftiges, stereotypes Geplapper mit ausgesprochener Perseverations- 
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tendenz. Bedeutende Wortarmut. Die Sprache ziemlich dysarthrisch, verwaschen, 
mitunter stotternd, oft mit tiberstiirzter Artikulation, weshalb ziemlich schwerver- 
standlich. Zuweilen Logoklonie. Die Stimme ist sehr monoton. Aus den spontanen 
Reden des Pat. seien erwahnt: »habe heute gewebt, heute gewebt, heute gewebt; sie 
fahren hier mit zwei Pferden, habe sie gestreichelt, sie fahren nur mit einem Pferd 
zuweilen, zuweilen fahren sie mit zwei» usw. Kann nur einfache Fragen beant- 
worten. Die Antworien sind sehr diirftig, wortarm, nicht selten agrammatisch. 

Nachsprechen: Kiirzere Satze einigermassen. Reihensprechen: (Wochentage) 
richtig. (Monate) »Januar, Februar, Januar, Februar, Marz, April, Mai, Oktober, 
August, Juni, Juli». (Zahlen 1—20) richtig. Kann nichts vom Alphabet, nur ein paar 
Sitze vom Vaterunser, die er vermengt. Gegenstandbezeichnen: mehrere einfache 
Gegenstande richtig. Priifung auf Praxie: (Winken bzw. in die Hande klatschen) 
richtig, aber etwas langsam und steif. Weiss seinen Namen und sein Alter, nicht 
wann er geboren ist, nicht Jahr, Monat oder Tag nun. Weiss dass wir Sommer haben, 
weiss wo er ist, sagt dass er drei Jahre hier gewesen ist. Weiss die Namen seiner 
Eltern und Geschwister und seinen Heimatsort. Kann nicht die einfachsten Addi- 
tions- und Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Bei unmittelbarer Reproduktion von 
vorgesagten Zahlen ist das Optimum eine dreiziffrige Zahl. Weiss was er heute zu 
Mittag bekommen hat. Weiss die Namen mehrerer seiner hiesigen Kameraden. Kann 
die Unterschiedsfragen in Jederholms Achtjahrestest beantworten, aber gar nicht die 
Neun- und Zehnjahresieste. Kann keinerlei zusammenhangenden Bericht erstatten. 
Kann nichts iiber den Inhalt in einer kurzen vorgelesenen Notiz aussagen. Keine 
Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Kein 
Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren minimal auf 
Licht. Ophthalmoskopisch (siehe unten). Grobschlagiger Nystagmus. Kranialnerven 
im tibrigen ohne Bemerkenswertes. Ausgesprochene Bewegungsarmut und -verlangsa- 
mung. Die grobe Kraft gut. Keine Hypertonie. Kein Klonus, Tremor oder Athe- 
tose. Die Sensibilitét erscheint relativ gut (exakte Priifung unméglich). Finger- 
Nasen- und Knie-Hackenversuche o. B. Diadokokinesisversuch: Ziemlich steif und 
ungeschickt. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals paradoxes Phanomen ist nicht 
vorhanden. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. Romberg neg. 

Gang: Geht sehr starr, langsam, mit etwas vorniibergebeugtem Kopf und Ober- 
kérper, recht breitbeinig mit etwas adduzierten und flektierten Kniegelenken, leicht 
einwartsgedrehten Fiissen. Die Arme werden meistens in den Ellbogengelenken steif 
flektiert gehalten ohne Mitbewegungen. Die ganze Kérperhaltung auffallend starr. 
Schrittlange nicht nennenswert verkiirzt. Erhebt die Fiisse ziemlich gut. Tritt mit 
der ganzen Fusssohle auf. Kann einige Schritte laufen, aber sehr steif, langsam, 
breitbeinig, mit ziemlich kleinen, trampelnden Schritten. 

27. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Keine quantitative Licht- 
perzeption. Papillen blass mit fadendiinnen Gefassen. Peripher in den Augenhinter- 
griinden einzelne knochenk6érperchenartige Pigmentierungen. Nov. 1928: Elektrische 
Untersuchung der Muskulatur o. B. 

Marz 1929: Der-Zustand d. Pat. hat sich successiv weiter wesentlich verschlech- 
tert. Erheblich dementer, apathischer, mehr weinerlich und reizbar. Kann nun 
nicht nennenswert und nur kurze Zeit mit dem einfachsten Weben beschaftigt wer- 
den. Isst selbst, aber langsam, steif und ungeschickt. Die Sprache ist wesentlich 
schlechter, 4usserst dysarthrisch, stotternd, stossend, oft Logoklonie, gern in iiber- 
stiirzte Artikulation tibergehend. Hierdurch oft schwer- bis unverstandlich. Perse- 
veriert oft stereotyp Worte oder kurze Satze. Befolgt die einfachsten Aufforderungen. 
Weiss nicht wie alt er ist, nicht wo er ist. Kann keine Unterschiedsfragen beant- 
worten. Gang allmahlich verschlechtert. Kann ohne Stiitze gehen, aber nur sehr 
langsam, starr und ungeschickt mit steif vorniibergebeugtem Kopf und Oberk6rper, 
adduzierten und flektierten Kniegelenken. Geht mit kleinen, steifen Schritten, ziemlich 
breitbeinig. Erhebt die Fiisse wenig von der Unterlage. Tritt mit der ganzen Fuss- 
sohle auf. Bewegt sich wie ein starrer Block. Beim Versuch zu laufen trampelt er 
einige kleine, steife Schritte, die ihn nur unbedeutend weiter bringen. Auf einen Puff 
hin will er nach vorne fallen. Romberg neg. Kranialnerven wie friiher. Noch star- 
ker ausgesprochene Bewegungsarmut und -verlangsamung. Die grobe Kraft ziemlich 
gut. Inkonstante Hypertonie von rigidem Typus in der Muskulatur. Kein Klonus, 
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Tremor oder Athetose. Reflexe wie friiher. Starke Acrocyanose der Hande und 
Fiisse. Salbengesicht. 

3. 1. 1930. Heute ein epileptischer Anfall mit Bewusstlosigkeit und Krampf- 
zuckungen. 


Lennart G. (Bruder des vorigen). S I—II, P III. Geb. 27. 5. 1899. Auf. 20. 8. 1908 
in der Blindenschule Vaéxj6. Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 5 
Lebensjahr, da allmahlich einsetzende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung 
fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache wahrgenommen wurde. Pat. besuchte am 17. 3. 
1906 Prof. G. AHLSTRGM: Atrophia nervi optici oc. amb. Die Papillen atrophisch, nicht 
scharf begrenzt. Die Gefasse fadendiinn. Der Augengrund etwas fein getiipfelt, teil- 
weise wie bei hereditérer Lues. Nystagmus. Visus kaum Leitsehvermégen. — Augen- 
diagnose in der Blindenschule zu Vaxjé: Retinochorioiditis oc. amb. Wurde von dort 
am 6. 6. 1913 wegen Unvermégens sich den Unterricht zugute zu machen nachhause 
entlassen. Starb dort am 24. 5. 1923. »Epilepsia». 

Katamnestisch: Seit einem Alter von 14—15 Jahren epileptische Anfialle mit 
Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. Progredierende psychische Ver- 
schlechterung bis zu tiefer Verblédung. Die Sprache allmahlich verschlechtert bis 
schliesslich das Sprachvermégen verschwunden ist. Progredierende typische Gang- 
stérung bis zu Unvermégen zu gehen und zu stehen. Das letzte Lebensjahr starker 
Marasmus. Musste da gefiittert und mit Allem geholfen werden. Jahrlich mehrere 
epileptische Anfalle. 


Anni G. (Schwester des vorigen). S I, P II—III. Geb. 26. 2. 1905. Aufg. 21. 10. 1915 
in D. S. S. Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum Alter von 5 Jahren, 
da successiv eintretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne 
bekannte Aussere Ursache beobachtet wurde. Wurde am 23. 8. 1912 in die Blinden- 
schule zu Vaxj6 aufgenommen, von wo sie am 10. 6. 1915 wegen Unvermdégens sich 
den Unterricht zugutezumachen entlassen worden ist. Dortige Augendiagnose: Retino- 
chorioiditis oc. amb. + Atrophia nervi optici oc. amb. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Besitzt Leitsehvermégen. Somatisch- 
neurologisch nichts Bemerkenswertes. Gute Artikulation. Hilft sich selbst. Zu- 
weilen etwas unruhig mit nervésen Bewegungen. Gesichtsausdruck rege. Liest Blin- 
denschrift. Addiert und subtrahiert im Zahlengebiet 1—50. Gest. 3. 8. 1920. 

Katamnestisch: Die letzten Jahre apathischer, die Sprache wurde stossend, ver- 
waschen. 


Elsa G. (Schwester der vorigen). S I, P II—III. Geb. 23. 4. 1909. Aufg. 9. 9. 1919 
in D. S. S. Normale Entwicklung bis zum 6. Lebensjahr, wo sich allmahlich eintretende 
starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache 
einstellte. Wurde am 30. 8. 1918 in die Blindenschule zu Vaxj6 aufgenommen, musste 
aber von dort wegen Unvermégens sich den Unterricht zugutezumachen im Sept. 
1919 entlassen werden. Dortige Augendiagnose: Atrophia nervi optici. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Fast blind. Somatisch-neurologisch nichts 
Bemerkenswertes. Psychisch: Recht aufgeweckt und interessiert. Gest. am 15. 6. 1922. 


FAMILIE 5. 


Die Vatersmutter und die Muttersmutter des Prob. waren Schwestern. 

Vater d. Prob.: Dorfsteinhauer, 41 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
moskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Mutter d. Prob.: 45 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Hat einen Abort gehabt. (Verf.). 

Bruder d. Prob., Ludvig, 14 Jahre. Aufg. am 31. 8. 1922 in die Taubstummen- 
schule in Vanersborg. Taub seit dem Alter von 1*/2 Jahren. Vollstandig taub. Mittel- 
massige Begabung. Kein Sprachvermégen bei der Aufnahme in die Schule. 

Ein Bruder des Vatersvaters d. Prob., Amandus, geb. 23. 2. 1871. Laut Angaben 
des Pfarramtes »gelinde epileptisch». Kann sich nicht versorgen. 

Dieser Amandus hat einen Sohn, der in der Kindheit »epileptische Anfalle» hatte. 
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Eine Schwester der Mutter des Vatersvaters des Prob., Amalia, geb. 9. 10. 1840, 
gest. 10. 3. 1917, war »lange geisteskrank». Ihr Mann: »sehr einfaltig». Diese beiden 
hatten fiinf Kinder, von diesen Hilma, 52 Jahre, geisteskrank. Naheres unbekannt. 
Olof, 59 Jahre, in der Irrenanstalt zu Vanersborg 1924—1926 gepflegt: Psychotisch 
seit dem 50. Jahr mit hypochondrischen und paranoiden, barocken Wahnvorstel- 
lungen. Sagte dass es nur einen halben Meter von seinen Darmen iibrig hatte, glaubte 
sich von der schwedischen Flotte verfolgt. Unfahig zu arbeiten, zuweilen impulsiv. 
Autistisch. Affektive Verblédung. Diagnose: Dementia praecox. 

Ein Halbbruder des Vaters des Vatersvaters des Prob., Carl, geb. 24. 10. 1822. 
Laut H. L. 1848—1855 »schwachsinnig». 


Vilhelm H. P. I—III. Geb. 14. 8. 1910. Aufg. 15. 6. 1922 in D. S. S., tiberfiihrt Okt. 
1922 nach V. A. Partus o. B. Lernte im gewoéhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen 
und entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 5, Lebensjahr, wo successiv einset- 
zende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte Aussere 
Ursache wahrgenommen wurde. Ist eine zeitlang in die Kleinkinderschule gegangen. 
Wurde am 24. 8. 1921 in Tomteboda aufgenommen, von wo er am 30. 6. 1922 wegen 
Unvermégens sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augen- 
_diagnose (Doz. E. ForsMARK): Retinochorioiditis oc. amb. Schnupftabakahnliches 
Pigment iiber den ganzen Fundus. Visus oc, sin. = quantitative Lichtperzeption; oc. 
dxtr. = Handbewegungen. Seit dem Friihjahr 1922 typische epileptische Anfalle mit 
Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kraftiger Kérperbau, Allgemeinbefinden 
gut. Ko6rperfiille, Haut, Muskulatur, innere Organe o. B. Gehér gut. Sprechver- 
mogen gut. Driickt sich in Saétzen aus. Neurologisch i. ii. 0. B. Hilft sich selbst, ist 
ruhig, gefiigig, ausdauernd. Recht gute Auffassung von Personen, Gegensténden und 
Ereignissen in der Umgebung, von Anreden, Zeit und Raum. Aufmerksamkeit un- 
bestandig. Gedachtnis und Denkvermégen herabgesetzt. Kann sich tiber die Verhalt- 
nisse in seinem Heim usw. formell klar und zusammenhangend dussern. Doch keine 
langeren Berichte. Nicht unfahig sich abstrakte Begriffe anzueignen. Scheint recht 
praktisch zu sein, 14. 2. 1923: W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): 
Chorioiditis oc. amb. Juli 1927: Seit dem Friihjahr 1926 stumpfsinniger als zuvor. Be- 
ginnt schlechter zu gehen, mit kleinen schleppenden Schritten. Spricht schlechter, 
stottert. Steife Haltung und Maskengesicht. Es geht ihm in der Schule schlechter. 
Schlechtes Gedachtnis. Unberechenbares Gemiit. 

Status Juli 1927 (Verf.): K6rperlange 159,5 cm. Kraftige Kérperkonstitution, 
Aligemeinzustand gut. Form des Schadels und Gesichts o. B. Grésster Schiadel- 
umfang 53 cm. Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem 
und dussere Genitalien 0. B. Massige Acrocyanose der Hande und Fiisse. Psychisch: 
Macht einen recht apathischen, dementen Eindruck. Reizbar und eigensinnig. Hilft 
sich selbst. Spielt etwas. Stumpfsinniger, steifer Gesichtsausdruck mit wenig und 
stereotyper Mimik. Recht zuganglich. Aufmerksamkeit herabgesetzt, fliichtig. Oft 
Rededrang, wobei er ein stereotypes, diirftiges, ziemlich inhaltsloses Geplapper mit 
ausgesprochener Perseveralionstendenz prastiert. Auffallende Wortarmut. Aus den 
spontanen Reden des Pat. seien erwahnt: »heute auch getischlert», was einigemale 
iteriert wird. Darauf »Teppich auch, Hemd auch, Papa ist Uhrmacher, siebzehn 
Jahre werde ich, siebzehn Jahre werde ich, weben kann ich, weben kann ich» usw. 
Die Sprache des Pat. ist ziemlich dysarthrisch, schnell, stotternd, stossend, oft in 
eine tiberstiirzte Artikulation tibergehend. Recht oft Logoklonie. Die Stimme ist 
monoton. Kann nur die einfachsten Fragen mit kurzen, diirftigen Satzen, oft nur 
mit ein paar Worten, beantworten, zuweilen agrammatisch. 

Nachsprechen (ich bin in Lund den ganzen Sommer gewesen) »ich bin den 
ganzen Sommer gewesen, Sommer». Reihensprechen (Wochentage), lasst Dienstag 
aus. (Monate), kann nur ein paar. (Zahlen 1—20) richtig. (Alphabet) »a, b, c, 
0, 4, 5, 6, 34, 56». Kann gar nichts vom Vaterunser. Gegenstandbezeichnen: Mehrere 
einfachere Gegenstinde richtig. Weiss seinen Namen und sein Alter, nicht wann er 
geboren ist, nicht Jahreszahl, Monat oder Tag jetzt. Raumorientiert, weiss aber nicht 
wie lange er hier gewesen ist. Weiss den Namen seines Heimatsortes, seiner Eltern 
sowie drei seiner Geschwister und einiger seiner Mitpatienten. Kann nicht die ein- 
fachsten Additions- und Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Bei unmittelbarer Repro- 
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duktion vorgesagter Zahlen ist das Optimum eine dreiziffrige Zahl. Weiss was er 
heute zu Mittag bekommen hat. (Unterschied zwischen Schmetterling und Fliege) 
»der eine kleiner». (Glas und Holz) »Baum ist grésser»>. Kann die Neun- und Zehn- 
jahresteste gar nicht fertig bringen. Kann keinerlei zusammenhangende Berichte 
abstatten, gar nicht iiber den Inhalt in einer kurzen vorgelesenen Notiz berichten. 
Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Kein 
Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren triage auf Licht. 
Ophthalmoskopisch (siehe unten). Grobschlagiger Nystagmus. Strabismus diverg. 
oc. sin. In bezug auf Kranialnerven i. ii. 0. B. Zuweilen ein gewisser Bewegungs- 
drang, wobei er an seinen Spielsachen herumgreift, mit den Handen schlagt, stampft 
usw. Grobe Kraft o. B. Angedeutete mobile Hypertonie in der Muskulatur von 
rigidem Typus, doch inkonstant. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Die Sensi- 
bilitat erscheint einigermassen gut. (Exakte Priifung nicht méglich). Finger-Nasen- 
und Knie-Hackenversuche o. B. Diadokokinesisversuch: Ziemlich langsam und unge- 
schickt. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals paradoxes Phanomen ist nicht vor- 
handen. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. Romberg neg. 

Gang: Geht ohne Stiitze, sehr steif und langsam mit starrem, etwas vorniiber- 
gebeugtem Kopf und Oberkérper, recht kleinen, steifen Schritten, etwas breitbeinig, 
adduzierten, massig flektierten Kniegelenken, etwas einwarts gedrehten Fiissen. Die 
Fiisse werden recht wenig von der Unterlage erhoben. Tritt mit der ganzen Fusssohle 
auf. Die Arme werden gewohnilich steif flektiert gehalten. Keine Mitbewegungen. 
Die ganze Kérperhaltung sehr starr. Kann etwas laufen, sehr steif, langsam und breit- 
beinig, mit kleinen trampelnden Schritten. Kann nicht einmal wenn man ihn mit 
beiden Handen erfasst in anderer Weise als hier geschildert gehen. 

16. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Drucksteigerung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy neg. 1 Zelle. W. R. im Liquor neg. 

22. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtper- 
zeption? Lokalisiert nicht. Graublasse Papillen mit diinnen Gefassen sowie peripher 
in den Augenhintergriinden knochenkérperchenartige Pigmentierungen. Nov. 1928: 
Elektrische Untersuchung der Muskulatur o. B. 

April 1929: Der Zustand des Pat. hat sich allmahlich weiter stark verschlechtert. 
Sehr stumpfsinnig, dement, reizbar und weinerlich. Wenig Interesse fiir die Um- 
gebung. Kann mit nichts beschaftigt werden. Sitzt gerne gleichgiiltig. Recht oft 
Zwangslachen und Zwangsweinen. Isst selbst, aber steif, langsam und ungeschickt. 
Kann sich nicht selbst anziehen. Die Sprache successiv stark verschlechtert, hoch- 
gradig dysarthrisch, stotternd, lallend, oft mit logoklonem Wiederholen von Silben 
oder Worten, gern in tiberstiirzte Artikulation iibergehend, wodurch in hohem Grade 
schwer- oft unverstandlich. Stark hervortretende Wortarmut. Recht oft Rededrang, 
ein ausserordentlich stereotypes Iterieren von einzelnen Worten oder kurzen Sftzen. 
Aufmerksamkeit stark vermindert. Weiss seinen Namen, kann aber ansonsten kaum 
eine adequate Antwort geben. Weiss nun nicht wie alt er ist, nicht wo er sich be- 
findet, nicht was er heute zu Mittag bekommen hat, keine Namen seiner Mitpatienten. 

Der Gang des weiteren successiv stark verschlechtert. Geht ausserst langsam, 
starr und ungeschickt. Kann doch ohne Stiitze gehen. Schleppt sich mit sehr kleinen, 
steifen und unsicheren Schritten, zuweilen in Seitenrichtung, ziemlich breitbeinig, mit 
starr vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper, adduzierten, ziemlich stark flektier- 
ten Kniegelenken dahin. Die Fiisse werden nur minimal von der Unterlage erhoben. 
Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Die ganze Kérperhaltung ausserordentlich steif, 
bewegt sich wie eine starre Masse. Wirkt angstlich und unsicher wenn er gehen soll, 
steht gerne eine Weile und trampelt auf der gleichen Stelle, bevor er in Gang kommt, 
wobei er mitunter einige wackelnde Bewegungen mit dem Oberkérper ausfiihrt. Hier- 
bei im ganzen K6rper oft ein unregelmassiger, grobschlagiger Tremor. Knickt zuweilen 
stark mit den Beinen, will zu Boden sinken. Kann unmédglich laufen. Wackelt mit ein 
paar kleinen, trampelnden Schritten nach vorn wenn man ihm einen leichten Puff gibt. 
Mitunter fallt er hierbei um. Romberg neg. Bei gewissen Gelegenheiten doch angedeutet 
positiv. Kranialnerven wie friiher. Die grobe Kraft recht gut. Elektrische Untersuchung 
o. B. Massige mobile Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. Kein Klonus, 
Tremor oder Athetose. Noch starker ausgesprochene Bewegungsarmut und -ver- 
langsamung. Zuweilen jedoch Bewegungsdrang mit iterativem Umbhergreifen, Krat- 
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zen, unregelmassigen Bewegungen. Sehnen- und Bauchreflexe wie friiher. West- 
phals paradoxes Phinomen zuweilen pos. bilat. Oppenheim und Babinski neg. Starke 
Acrocyanose der Hande und Fiisse. Deutliches Salbengesicht. 

20. 11. 1929: Weitere Verschlechterung. Kann aber noch immer ohne Unterstiit- 
zung gehen, obgleich nur mit grésster Schwierigkeit. Fortschreitende Verblé6dung. — 
Hirnpunktion. Histologische Untersuchung des Punktates ausgefiihrt von Prof. EINAR 
SJOVALL: Das Praparat zeigt die fiir die juv. amaur. Idiotie pathognomonischen Paren- 
chymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 7, 1924: 11, 1925: 13, 1926: 16, 
1927: 25, 1928: 19, 1929: 23. 


Erik H. P I—III. Geb. 20. 5. 1916. Aufg. 17. 8. 1926 in V. A. Partus o. B. Lernte 
in gewohnlichem Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im tibrigen nor- 
mal bis zum 5. Lebensjahr, da eine allmahlich einsetzende starke Abnahme der Seh- 
kraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannten dusseren Anlass beobachtet wurde. 
Seit dem Alter von 6 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen 
Krampfzuckungen. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Kérperlange 123 cm. Somatisch o. B. Arti- 
kulation undeutlich. Keine Paresen. Reflexe 0. B. Geht gut. Romberg neg. W. R. 
im Blut neg Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Visus oc. amb. = undeutliches 
Wahrnehmen? Keine sicheren ophthalmoskopischen Veranderungen. 

Status Juni 1927 (Verf.): Allgemeinzustand gut. Form des Schadels und Ge- 
sichtes o. B. mit Ausnahme eines ziemlich kleinen Kopfes. Grésster Schadelumfang 
50 cm. In bezug auf Mundhdhle, innere Organe, Haut, Lymphdriisen, Skelettsystem 
und 4ussere Genitalien nichts Bemerkenswertes. Psychisch: Recht zuriickgeblieben. 
Doch ziemlich aufgeweckt und lebhaft. Zuganglich und gesprachig. Von der Um- 
gebung interessiert. Hilft sich mit allem selbst. Spielt viel und gern. Die Sprache 
leicht dysarthrisch, zuweilen stotternd. Driickt sich in kurzen, diirftigen Satzen aus. 
Nachsprechen: (ich bin heuer den ganzen Sommer hier gewesen) »ich bin hier 
gewesen». Gegenstandbezeichnen: o. B. Reihensprechen: (Wochentage) lasst Don- 
nerstag und Samstag aus. Kann die Namen einiger Monaten nicht. Kein Alphabet. 
Liest den Vaterunser richtig auf. Priifung auf Praxie: (Winken bzw. in die Hande 
klatschen) o. B. Weiss seinen Namen und sein Alter, nicht wann er geboren ist, 
nicht die jetzige Jahreszahl, Monat oder Tag, weiss aber dass es Sommer ist. Weiss 
wo er ist. Weiss die Namen seiner Eltern, vier seiner Geschwister und mehrere seiner 
Kameraden sowie seinen Heimatsort. Kann gar nicht zihlen. Weiss was er heute 
zu Mittag bekommen hat. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen 
ist das Optimum eine dreiziffrige Zahl. Kann in kurzen diirftigen Satzen einiger- 
massen angeben was er im Laufe des Tages gemacht hat. Kann Jederholms 8—9 
Jahresteste gar nicht fertig bringen. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen. 
Keine Katalepsie. Kein Negativismus. Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleich- 
gross, reagieren auf Licht, obgleich etwas trager als normal. Leichter, feinschlagiger 
Nystagmus. Kranialnerven im iibrigen o. B. Motilitat, Sensibilitat und Reflexe o. B. 
Keine Ataxie. Keine Hypertonie oder Klonus. Kein Tremor und keine Athetose. 
Romberg neg. Der Gang o. B. 

31. 3. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Visus oc. amb. — quanti- 
tative Lichtperzeption, lokalisiert aber nicht. Papillen schmutziggelb blass, die Ge- 
fasse diinn. Der ganze Augengrund reichlich pigmentiert, doch nicht mit fiir Retinitis 
pigmentosa typischer Anordnung. 

April 1929. Stumpfsinniger und reizbar. Kann mit keinem Unterricht mitfolgen. 
Die Sprache mehr verwaschen, stotternd; langere Worter recht unverstandlich. Beim 
‘Gang auffallend steife Kérperhaltung. Neurologisch im iibrigen wie friiher. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1926: 8, 1927: 14, 1928: 23, 1929: 41. 


Birger H. (Bruder des vorigen). P I—III. Geb. 9. 12.1917. Aufg. 17. 8. 1926 in V. A. 
Partus o. B. Lernte im gewéhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte 
sich im tibrigen normal bis zum 5. Lebensjahr, wo successiv auftretende starke Ab- 
nahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannten dusseren Anlass beob- 
achtet wurde. Seit dem 6. Lebensjahr typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosig- 
keit und generellen Krampfzuckungen. 
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Status bei der Aufnahme in V. A.: Kleiner Wuchs. K6rperlange 117 cm. All- 
gemeinzustand gut. Innere Organe o. B. Fasst Personen gut auf. Weiss keine 
‘Wochentage oder wo er ist. Kann erwahnen was geschehen ist und was er gemacht 
hat. Spricht in kurzen Satzen mit undeutlicher Artikulation. Hilft sich selbst. Gehér 
o. B. Keine Paresen. Reflexe o. B. Geht gut. Romberg neg. W. R. im Blut neg. 
Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Visus oc. dxtr. = Fingerzahlen */2—1 m, oc. 
sin. = Fingerzahlen */19 m. Keine sicheren ophthalmoskopischen Veranderungen. 

Status Juni 1927 (Verf.): Kérperlange 123 cm. Allgemeinbefinden gut. Form 
des Schadels und Gesichts o. B. mit Ausnahme eines ziemlich kleinen Kopfes. Grosster 
Schadelumfang 51 cm. Hinsichtlich Mundhdohle, innere Organe, Lymphdrisen, Ske- 
lettsystem, Haut und dussere Genitalien o. B. Psychisch zuriickgeblieben. Doch recht 
aufgeweckt und aufmerksam, lebhaft und gesprachig. Hilft sich mit allem selbst. 
Spielen vergniigt ihn. Kann mit kurzen Satzen berichten was er wahrend des Tages 
gemacht hat. Die Sprache etwas dysarthrisch, besonders bei langeren Wortern. Weiss 
Namen und Alter, weiss wo er ist und wie lange er hier gewesen ist. Weiss die 
Namen seiner Eltern und Geschwister, mehrerer seiner Kameraden, seinen Heimats- 
ort. Weiss die Wochentage, nicht die Monate. Sagt den Vaterunser richtig her. 
Kann nicht zahlen. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das 
Optimum eine dreiziffrige Zahl. Kann Jederholms 8—9 Jahresteste gar nicht fertig- 
bringen. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen. Keine Katalepsie, kein 
Negativismus, kein Apraxie. Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, 
reagiert o. B. Feinschlagiger Nystagmus. Kranialnerven o. B. Motilitat, Sensibilitat, 
Reflexe o. B. Keine Hypertonie, kein Klonus oder Tremor. Keine Ataxie. Romberg 
neg. Der Gang o. B. 

14. 1. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Papillen und Gefisse ohne 
sichere Veranderungen. In der Peripherie unbedeutende Pigmentanomalien. 

April 1929. Die Sprache mehr dysarthrisch. Reizbar und eigensinnig. Hat in 
der Schule nichts lernen kénnen. Neurologisch wie friiher. 

6. 3. 1930. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Visus oc. amb. — quanti- 
tative Lichtperzeption. Lokalisiert unsicher. Blasse Papillen. Fadendiinne Gefasse. 
In der Peripherie knochenk6érperchenartige Pigmentierungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1927: 7, 1928: 17, 1929: 26. 


FAMILIE 6. 


Die Muttersmutter des Vaters und die Mutter des Muttersvaters des Prob. waren 
Geschwister. 

Die Vatersmutter der Muttersmutter und der Vater der Mutter der Muttersmutter 
des. Prob. waren Geschwister. 

Vater des Prob.: Landwirt, 53 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
mologisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Mutter des Prob.: 50 Jahre. Wurde in der Irrenanstalt zu Lund vom 3. 2. 1927 
—18. 8. 1928 gepflegt: Psychotisch seit dem 47. Lebensjahr mit zunehmender Angst, 
Versiindigungsideen, suicide und homicide Ideen. Versuchte ihren jiingsten Sohn in 
einem Bassin zu ertranken. Gehemmt, mit einem Einschlag von Konfusion. Hérte 
zeitweise »Stimmen», die sagten, dass ihre Kinder Unzucht betrieben haben, dass sie 
venerisch angesteckt seien usw. Neurologisch und ophthalmologisch o. B. W. R. im 
Blut neg. Wurde als gesund entlassen. Diagnose: Prasenile manisch-depressive 
Psychose. 

Der Muttersvater des Prob., Trinker. 

Eine Zwillingsschwester der Muttersmutter des Prob. hatte fiinf Kinder, von 
denen zwei epileptische Anfalle seit ihrem 17.—20. Lebensjahr hatten. Der eine starb 
im Alter von 50 Jahren. Hatte jahrlich wiederkehrende Anfalle bis zu seinem Tode. 
Nicht asyliert. Der zweite hatte durch 20—30 Jahre hindurch jahrlich wiederkeh- 
rende Anfialle, ist aber jetzt seit mehreren Jahren frei von solchen. Nicht asyliert. 


Gunnar J. P I—III. Geb. 23. 9. 1914. Aufg. 18. 8. 1923 in V. A. Partus o. B. 
Lernte in normalem Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich i. ii. normal 
bis zum 7. Lebensjahr, wo allmahlich eintretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Er- 
blindung fiihrend, ohne bekannten dusseren Anlass wahrgenommen wurde. Seit der 
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gleichen Zeit typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampf- 
zuckungen. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Normale Kérperentwicklung. Cor etwas ver- 
gréssert, systolisches Geriusch an der Spitze. Innere Organe i. ii. o. B. Ist ruhig 
und brav. Ansprechender, verstaéndiger Gesichtsausdruck. Hilft sich selbst. Hat 
gutes Auffassungsvermégen und beantwortet Fragen. Sprache o. B. Kann allerlei 
ausrichten. W. R. im Blut neg. Gehoér o. B. Motilitaét und Reflexe o. B. Augen- 
untersuchung (Augenpol., Lund): Atrophia nervi optici. Aug. 1927: Hat sich am 
ehesten verschlechtert, am Lernen uninteressiert, hat in der Schule nicht viel gelernt. 

Status im Sept. 1927 (Verf.): Kérperlange 156,4 cm. Allgemeinzustand gut. 
Beziiglich Form des Schadels und Gesichtes o. B. Grdésster Schaidelumfang 
53 cm. Cor wie friiher. Hinsichtlich Mundhdéhle, innere Organe, Skelettsystem, 
Lymphdriisen und dussere Genitalien 0. B. Miassige Acrocyanose der Hande und 
Fiisse. Psychisch: Macht einen ziemlich dementen Eindruck. Hilft sich selbst. 
Spielt etwas. Jahzornig, reizbar, eigensinnig. Apathischer, steifer Gesichtsausdruck 
mit relativ wenig und stereotyper Mimik. Aufmerksamkeit ziemlich herabgesetzt, 
fliichtig. Recht zuganglich. Plaudert gern mit sich selbst, ein ziemlich inhaltsloses, 
stereotypes Geplapper mit deutlicher Perseverationstendenz. Ausgesprochene Wort- 
armut. Die Sprache recht dysarthrisch, stotternd, stossend, zuweilen mit logoklonem 
Wiederholen von Worten oder Silben, besonders zu Beginn eines Satzes, darauf in 
eine tiberstiirzte Artikulation tibergehend. Die Stimme monoton. Kann nur sehr ein- 
fache Fragen beantworten, wortarm und diirftig, recht oft agrammatisch. 

Nachsprechen: (ich bin in Lund den ganzen Sommer gewesen) »ich bin den 
ganzen Sommer gewesen, Sommer». Reihensprechen: (Wochentage) richtig, (Monate) 
iiberspringt mehrere. (Zahlen 1—20) richtig. (Alphabet), kann gar nichts, auch nicht 
wenn Buchstaben vorgesagt werden. Gar nichts vom Vaterunser. Gegenstandbezeich- 
nen: mehrere einfachere Gegenstande richtig. Priifung auf Praxie: (Winken bzw. in 
die Hinde klatschen) richtig, aber etwas steif. Pat. weiss seinen Namen und sein 
Alter, nicht wann er geboren ist, nicht Jahrzahl, Monat und Tag jetzt. Ist raum- 
orientiert, weiss nicht wie lange er hier gewesen ist. Kann die Namen seiner Eltern 
und Geschwister angeben sowie, wenngleich diirftig, tiber die Verhaltnisse zuhause 
berichten. Weiss die Namen von mehreren Mitpatienten. Weiss was er heute zu 
Mittag bekommen hat. Kann nicht die einfachsten Additions- und Subtraktionsbei- 
spiele ausrechnen. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das 
Optimum eine dreiziffrige Zahl. (Unterschied zwischen Schmetterling und Fliege) 
»Schmetterling ist grésser». (Glas und Holz) »Holz». (Papier und Pappe) »Pappe>. 
Kann Jederholms 9 und 10 Jahresteste nicht fertig bringen. Kann den Inhalt in 
einer kurzen vorgelesenen Notiz nicht zusammenhangend wiedergeben. Keine Hallu- 
zinationen und Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Kein Nega- 
tivismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren trage auf Licht. 
Ophthalmoskopisch (siche unten). Leichter Strabismus diverg. Grobschlagiger Ny- 
stagmus. Kranialnerven i. ii. o. B. Auffallende Bewegungsarmut und -verlangsamung. 
Grobe Kraft o. B. Keine Hypertonie. Kein Klonus oder Tremor, keine Athetose. 
Sensibilitaét ziemlich gut. Keine Ataxie. Sehnenreflexe lebhaft gleich. Bauchreflexe 
o. B. Oppenheim und Babinski neg. Romberg neg. 

Gang: Bewegt sich mit auffallend steifer, leicht vorgebeugter Kérperhaltung, 
langsam mit ziemlich kleinen, starren Schritten, etwas breitbeinig mit leicht flektier- 
ten Kniegelenken und einwarts gedrehten Fiissen. Die Arme in der Regel starr flek- 
tiert, ohne Mitbewegungen. 

20. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). 2 Zellen. W. R. im Liquor neg. 

12. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Wahrscheinlich quanti- 
tative Lichtperzeption. Kleinere Triibungen in der hinteren Linsenkapsel des Auges. 
Papillen sehr blass, die Gefasse diinn. Die Augenhintergriinde wie bei Retinitis pig- 
mentosa pigmentiert (Knochenkorpuskeln). 

Marz 1929. Der Zustand hat sich successiv weiter wesentlich verschlechtert. 
Stark erhéhte Demenz, weinerlich und reizbar. Zuweilen jahzornig und impulsiv. 
Interessiert sich wenig fiir die Umgebung. Kann nun mit nichts beschaftigt werden. 
Sitzt am liebsten interesselos und apathisch auf gleicher Stelle. Isst selbst, aber 
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langsam, steif und ungeschickt. Muss beim Anziehen geholfen werden. Sprache 
stark verschlechtert, hochgradig dysarthrisch, stotternd, schnell, oft mit logoklonen 
Wiederholungen, weshalb in hohem Grade schwer- oft unverstaindlich. Ausgespro- 
chene Wortarmut. Starke Perseverationstendenz, kann lange Zeiten das gleiche Wort 
oder kurze Siatze iterieren. Oft Rededrang, stereotyp, wenig zusammenhiangend, 
oft agrammatisch. Starrer, stumpfer, maskenahnlicher Gesichtsausdruck. Mitunter 
Zwangslachen und Zwangsweinen. Kann nur wenige der einfachsten Fragen beant- 
worten, meistens nur mit einem oder ein paar Worten. Recht zuganglich, befolgt 
einfache Aufforderungen. Weiss seinen Namen, nicht sein Alter, weiss aber wo er 
ist. Weiss die Vornamen ein paar seiner Mitpatienten. Weiss nicht welche Jahres- 
zeit es ist. (Ist es lustig hier zu sein?) »ist es». (Hast du oft Anfalle?) »habe ich, 
Pulver bekomme ich auch». Benennt einfachere Gegenstande richtig. Keine Hallu- 
zinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Zuweilen wider- 
spenslig. 

Der Gang hat sich allmahlich stark verschlechtert. Kann doch ohne Stiilze 
gehen, aber dusserst steif, langsam und ungeschickt, mit starr vorniibergebeugtem 
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Fig. 4. Stammbaum 6 und 6A (Ausschnitt). 


Kopf und Oberkorper, kleinen, steifen Schritten, gern etwas breitbeinig, mit recht 
stark flektierten, massig adduzierten Kniegelenken. Erhebt die Fiisse wenig von der 
Unterlage. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Wirkt beim Gehen oft unsicher, steht oft 
und trampelt eine Weile auf der gleichen Stelle, bevor er in Gang kommt. Die Arme 
starr flektiert ohne Mitbewegungen. Die ganze Koérperhaltung ausserordentlich steif, 
bewegt sich wie ein Stiick Holz. Kann nicht auch nicht wenn man ihn an beiden 
Handen halt — auf andere als oben geschilderte Weise gehen. Kann unméglich laufen. 
Wackelt auf einen leichten Puff mit ein paar kleinen trampelnden Schritten nach vorn, 
will hierbei zuweilen umfallen. Romberg neg. Noch starker ausgesprochene Bewe- 
gungsarmut und -verlangsamung. Mitunter aber Bewegungsdrang, wobei er sich herum- 
schleppt, an umgebenden Gegenstinden herumgreift usw. Krania'nerven wie friiher. 
Grobe Kraft ziemlich gut. Elektrische Untersuchungen o. B. Massige mobile Hypertonie 
in der Muskulatur von rigidem Typus. Kein Klonus und Tremor, keine Athetose. 
Sehnen- und Bauchreflexe wie friiher. Westphals paradoxes Phanomen inkonstant. 
Oppenheim und Babinski neg. Starke Acrocyanose der Hinde und Fiisse. Deutliches 
Salbengesicht. 

20. 11. 1929. Hirnpunktion. Histologische Untersuchung des Punktates, aus- 
gefiihrt von Prof. EINAR SJOVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie 
pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1924: 2, 1925: 4, 1926: 0, 1927: 7, 
1928: 22, 1929: 30. 
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Yngve J. (Bruder des vorigen). PI—III. Geb. 26. 4. 1920. Aufg. 31. 10. 1927 
in V. A. Partus o. B. Lernte in gew6hnlichem Alter zu gehen und zu sprechen und 
entwickelte sich im tibrigen normal bis zum 6. Lebensjahr, da successiv eintretende 
starke Abnahme der Sehkraft ohne bekannte dussere Ursache beobachtet wurde. 
Seit der gleichen Zeit typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und gene- 
rellen Krampfzuchungen. 

Status bei der Aufn. (Verf.): K6rperlange 120 cm. Allgemeinbefinden gut. Form 
des Schidels und des Gesichtes 0. B. Grésster Schaidelumfang 52 cm. In bezug auf 
Mundhohle, innere Organe, Lymphdriisen, Haut, Skelettsystem und dussere Genitalien 
o. B. W. R. im Blut neg. Psychisch zuriickgeblieben. Doch recht aufgeweckt, in- 
teressiert, lebhaft und gesprachig. Spielt viel. Hilft sich mit allem selbst. Zugang- 
lich. Driickt sich in Satzen aus, wenngleich recht diirftig. Die Sprache etwas dysar- 
thrisch, besonders bei etwas langeren Worten hervortretend. Weiss seinen Namen, 
sein Alter und sein Geburtsjahr. Weiss fiir jetzt weder Jahr, Monat noch Tag. Weiss 
wo er ist und wann er hierher gekommen ist. Kennt die Jahreszeit, weiss den 
Namen der Eltern, Geschwister, seinen Heimatsort. Kann einigermassen iiber die 
Verhaltnisse zuhause berichten. Weiss den Namen von mehreren seiner Kameraden. 
Weiss vier Wochentage, nur vier Monate. Zahlen 1—20: Richtig. Kann nicht die 
einfachsten Additions- und Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Weiss was er heute zu 
Mittag bekommen hat. Bei unmittelbarer Wiedergabe von vorgesagten Zahlen ist 
das Optimum eine vierziffrige Zahl. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen. 
Keine Katalepsie, Negativismus oder Apraxie. Neurologisch: Pupillen rund, mittel- 
weit, gleichgross, reagieren o. B. Kranialnerven i. ii. o. B. Ophthalmoskopisch siehe 
unten, Motilitat, Sensibilitat, Reflexe und Gang, Romberg: o. B. Keine Ataxie, Hyper- 
tonie, Klonus, Tremor oder Athetose. 

1. 4. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Gewahrt Finger in der 
Nahe. Lokalisiert sicher. Im unteren Teil der Macularegion bilateral einige kleine. 
pigmentierte, atrophische Herde. Marz 1929: Keine nennenswerte Veranderung. 

6. 3. 1930. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Visus oc. amb. = quanti- 
tative Lichtperzeption. Blasse Papillen mit diinnen Gefassen. In den Maculae bilateral 
unregelmassige Pigmentierungen. In der Peripherie einzelne knochenkérperchenartige 
Pigmentierungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1927: 1, 1928: 16, 1929: 12. 


Berta J. (Schwester des vorigen). S I—III. Geb. 19. 12. 1906. Aufg. 11. 9. 1916 
in der padiatrischen Klinik in Lund. Normaler Partus und normale Entwicklung bis 
zum Alter von 9 Jahren, da allmahlich einsetzende starke Abnahme der Sehkraft ohne 
bekannten dusseren Anlass wahrgenommen wurde. Seit dem Alter von 10 Jahren 
epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. Ist die 
letzte Zeit (1916) stumpfsinniger geworden. 

Status bei der Aufnahme in der padiatrischen Klinik in Lund (Nr. 223): Am- 
blyopia. Ophthalmoskopisch normal. W. R. im Blut neg. Lumbalpunktion: Druck 
90. Nonne neg. W. R. im Liquor neg. Wirkt etwas stumpfsinnig, antwortet klar. 
Schiadel- und Gesichtsform o. B. Kein Schielen. Das Gehor erscheint normal. Stimme 
klar. Schlucken normal. Motilitét, Sensibilitat, Bauch- und Patellarreflexe o. B. 
Keine Ataxie. Babinski neg. Romberg neg. Pat. wurde am 23. 10. 1916 nachhause 
entlassen. Starb dort am 20. 5. 1923. 

Katamnestisch: Allmahlich zunehmend apathisch, weinerlich und_ reizbar. 
Vergass was sie gelernt hatte, konnte mit nichts beschaftigt werden. War die letzten 
Jahre ausserstande ihre Nachsten zu erkennen. Die Sprache allmahlich schlechter, 
schnell, stotternd und schwerverstandlich. Das letzte Jahr konnte sie nur sagen 
»Mutter, Mutter», was sie stundenlang wiederholen konnte. Der Gang wurde allmah- 
lich schlechter, sie ging zunehmend langsamer, steif und strauchelnd, mit kleinen 
schleppenden Schritten, gekriimmten Knien, mehr und mehr vorgebeugt. Fiel aus 
dem geringsten Anlass um. Das letzte Lebensjahr konnte sie weder stehen noch 
gehen, lag da ganz apathisch und starr im Bett, die Knie gegen die Brust herauf- 
gezogen:’ Sie musste gefiittert werden, wie ihr auch mit allem anderen geholfen 
werden musste. Magerte das letzte Jahr unerhoért. Jahrlich mehrere epileptische 
Anfalle. t 
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FAMILIE 6 A. 


Prob. in Fam. 6 und in Fam. 6 A Geschwisterenkel und Geschwisterurenkel. 

Der Vater des Prob., Bauer, gest. im Alter von 55 Jahre. War laut Angabe 
gesund. 
Die Mutier des Prob., 51 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Kein Abort.’ (Verf.). 

Der Muttersbruder des Prob., Johan, 57 Jahre. Seit dem 50. Lebensjahr epilepti- 
forme Anfalle mit Bewusstlosigkeit und zuweilen Krampfzuckungen, die ein paar 
Minuten gedauert haben. Diese pflegen ein oder ein paar Mal im Monat aufzutreten. 
Bei ein paar Gelegenheiten unfreiwilliger Harnabgang. Lues wird verneint. Psychisch, 
neurologisch und ophthalmoskopisch o. B. Diagnose: Epilepsia. (Verf.). 

Der Vatersvater des Prob. Suicidium. 


Sverker L. PI—IlI. Geb. 23. 5. 1908. Aufg. 11. 7. 1918 in D. S. S. Uberfiihrt 
in V. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gewéhnlichen Alter zu gehen und zu 
sprechen und entwickelte sich im iibrigen bis zum 6. Lebensjahr normal, da succes- 
siv einsetzende starke Abnahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne be- 
kannte dussere Ursache beobachtet wurde. Er soll im Alter von 4 Jahren Polyomye- 
litis gehabt haben. Pat. besuchte am 2. 2. 1916 Prof. G. AHLSTRGM: Atrophia nervi 
optici oc. amb. (cerebralis). Papillen blass mit sehr diinnen Gefiissen. Die Grenzen 
nicht distinkt. Visus oc. amb.: Gerade noch Leitsehen. Kann Finger nicht in un- 
mittelbarer Nahe zahlen. Psychisch zuriickgeblieben. — Seit dem Alter von 10 Jah- 
ren typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampf- 
zuckungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kraftige Kérperkonstitution. Schadel o. B. 
Strabismus convergens. Sehr neugierig und wissbegierig. Auffassung gut. Einiger- 
massen aufmerksam. Das Gedichtnis scheint gut zu sein. Ist unruhig. 

Januar 1923: Das letzte Jahr zunehmend stumpfsinnig. Hat seit Okt. 1922 nicht 
auf sein kénnen. Normale Kérperentwicklung. Keine Missbildungen. Blasse Hautfarbe. 
Mittelmassige Muskulatur. Innere Organe o. B. Ist unrein, Harn und Fazes gehen 
ins Bett. Gehér o. B. Kann nur >ja» sagen. Liegt zusammengekauert. Will nicht 
auf sein. Macht keinen Versuch sich auf den Beinen zu halten. Macht starken 
Widerstand gegen Bewegungen (Hypertonie). Keine sichere Parese. Patellarreflexe 
o. B. Babinski neg. Gesichtsausdruck stumpfsinnig. Sinnesverfassung apathisch. 
Weint zuweilen. Aufmerksamkeit, Auffassung, Gedachtnis und Geistestatigkeit — 0. 
Hat epileptische Anfalle, gew6hnlich mit mehreren Monaten Zwischenraum. 18. 4. 
1923: W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol., Lund): Atrophia nervi 
optici oc. amb. (?). Febr. 1924: Sehr apathisch, scheint Anreden nicht zu verstehen, 
liegt unbeweglich im Bett. Kann nicht ohne Stiitze sitzen. Isst gut. 2. 6. 1925: 
Gleicher Zustand. Heute gestorben. Bronchopneumonie. 

Sektion 4. 6. 1925 (Patholog. Inst. Lund): Die Leiche eines abgemergelten Jiing- 
lings. Die Extremititen in halber Beugestellung fast fixiert. Gewicht des Gehirns 
875 g. Die Hirnwindungen iiberall gleichférmig schmal. Reichliches Odem in der 
Pia. Im Thalamus subependymal eine korngrosse Blutung. Makroskopisch i. ti. o. B. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 5, 1924: 14, 1925: 12. 

Katamnestisch: Pat. war die ersten Jahre in D. S. S, ziemlich aufgeweckt und 
interessiert. Wurde dann zunehmend dement, apathisch und wirr. Konnte mit nichts 
beschaftigt werden. Die Sprache wurde mehr und mehr stotternd, verwaschen und 
schwerverstandlich; verschwand zuletzt ganz. Der Gang allmahlich schlechter. Ging 
zunehmend steifer, langsamer, wackelnd und strauchelnd mit kleinen, schleppenden 
Schritten, um schliesslich weder gehen, stehen oder sitzen zu kénnen. 


FAMILIE 7. 


Der Vater des Prob., Bauernknecht, 42 Jahre. Psychisch, neurologisch und 
ophthalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 39 Jahre. Ist debil. Bescheiden und arbeitsam, antwortet 
ziemlich diirftig, in der Schule ist es ihr schlecht gegangen. Neurologisch und oph- 
thalmoskopisch o. B. Kein Abort. Verneint Lues. W. R. im Blut neg. Imbe- 
cillitas. (Verf.). 
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Die Schwester des Prob., Ella, 14 Jahre. Wurde im Alter von 10 Jahren auf 
der padiatrischen Klinik in Lund (Nr. 285/1924) behandelt. Partus o. B. Im Alter 
von 2 Jahren im Zusammenhang mit Masern einen epileptiformen Anfall. Seither 
anfallsfrei bis zum 10. Lebensjahr, da epileptiforme Anfalle mit Bewusstlosigkeit und 
Krampfzuckungen, einmal in der Woche, auftraten. Hat die Schularbeit o. B. aus- 
gefiihrt. Status pad. Klinik.: Somatisch, neurologisch o. B. W. R. im Blut neg. 
Visus oc. amb. 5°/s. Augenhintergriinde o. B. (aber in den unteren Teilen 
verdachtig). Diagnose: Epilepsia. Wurde zuhause vom Verf. am 12. 6. 1929 unter- 
sucht: Seit der Entlassung von der pad. Klinik frei von Anfallen. Hat Brom gehabt. 
Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch o. B. 

Die Vatersmutter des Prob. soll an Stottern gelitten haben. 

Der Muttersvater des Prob. Trinker. 

Die Mutter der Muttersmutter des Prob., Elna, starb im Alter von 67 Jahren. 
Gepflegt in der Irrenanstalt in Malm6, teils 4 Monate im Alter von 33 Jahren, teils 
von ihrem 41. Lebensjahr bis zum Tod. Laut den Journalen haufige manische 
Attacken mit starker Ideenflucht und Exaltation, abwechselnd mit depressiven Pe- 
rioden. Diagnose: Psychosis manico-depressiva. 

Der Vater der Mutter der Muttersmutter d. Prob., Nils, »zeitweise wahnsinnig». 


Evert P. PI—IlIl. Geb. 2. 5. 1911. Aufg. 27. 8. 1920in D.S. S., tiberfiihrt nach 
V. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Die Sprache stellte sich spater als normal ein. Hat nie 
richtig rein gesprochen. Im iibrigen normale Entwicklung bis zum Alter von 5 Jahren, 
da successiv auftretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne 
bekannten 4usseren Anlass wahrgenommen wurde. Seit dem 6. Lebensjahr typische 
epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. Pat. 
besuchte am 9. 6. 1918 die Augenpol. in Lund (Nr. 302): Amblyopia oc. amb. Die 
Papillen nicht vollkommen scharf begrenzt (Reste von Neuritis?). Aufg. am 10. 6. 
d. gleichen Jahres in die padiatrische Klinik in Lund (Nr. 167). Psychisch sehr 
zuriickgeblieben. Kann kaum Worte herausbringen. Innere Organe o. B. Wurde 
am 15. 6. des gleichen Jahres entlassen. Am 21. 8. 1919 aufgenommen in die Blinden- 
schule Vaxj6, von wo er wegen Unvermégens sich den Unterricht zugutezumachen 
am 10. 6. 1920 entlassen wurde. Keine dortige Augendiagnose. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kérperlange 126 cm. Schmiachtig. Etwas 
kyphotisch. Allgemeinbefinden gut. Fast blind, unterscheidet zwischen hell und dun- 
kel. Stottert hochgradig, meistens fliisternd, einzelne Worte. Somatisch-neurologisch 
im iibrigen o. B. Sehr schwache Intelligenz, Aufmerksamkeit unbestandig, wechselnd. 
In hohem Grade unruhig und stérend durch Fingerjucken und indem er alles zer- 
reisst, was er in die Hande bekommt. Muss unablassig beaufsichtigt werden. 

13. 2. 1923: W. R. im Blut neg. Keine Paresen. Patellarreflexe 0. B. Babinski 
neg. Romberg neg. Augenuntersuchung (Augenpol., Lund): Atrophia nervi optici 
+ Strabism. converg. Mehrere epileptische Anfalle. 

Status Sept. 1927 (Verf.): Kérperlange 174 cm. Ziemlich mager. Blass. Schadel- 
und Gesichtsform o. B. Grésster Schadelumfang 56 cm. Vit. org. cordis. In bezug 
auf tibrige Organe, Mundh6éhle, Lymphdriisen, Skelettsystem, déussere Genitalien: o. B. 
Massige Acrocyanose der Hinde und Fiisse. Psychisch: Bedeutend dement, weiner- 
lich und reizbar. Oft streitsiichtig, schreierisch und stérend. Oft Zwangslachen und 
Zwangsweinen. Isst selbst. Muss beim Anziehen geholfen werden. Kann _ nicht 
beschaftigt werden. Haufig Bewegungsdrang, wobei er an einem Schnurstiick herum- 
zupft, in die Hande klatscht, im Bett herumstébert usw. Stumpfsinnig alberner 
Gesichtsausdruck. Fast bestaéandig Rededrang, ein sehr stereotypes, unzusammen- 
hangendes Geplapper mit hochgradiger Perseverationstendenz. Starke Wortarmut. 
Er kommt unablassig auf gewisse, kurze stereotype Satze zuriick, die er bestandig 
iteriert. Aus den spontanen Reden des Pat. seien erwahnt: »Gefahrlich ist der Hengst, 
Hengst der schwarze, ich will hinaus, hinaus, hinaus, zwei Margit». Die Sprache ist 
stark dysarthrisch, schnell, stotternd, oft mit Logoklonie, wodurch sehr schwerver- 
standlich. Monotone Stimme. Aufmerksamkeit sehr herabgesetzt, fliichtig. Recht 
zuganglich. Befolgt einfache Aufforderungen. Versteht nur wenige, die einfachsten 
Fragen. Die Antworten sind dusserst diirftig, wortarm, gern agrammatisch, haufig 
inadequat. Verbigeriert oft einen Ausdruck ohne sich um die Frage zu kiimmern. 

Nachsprechen: Kann einzelne Worte, aber keine Satze nachsagen. Reihen- 
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sprechen: keine Wochentage, keine Monate, kann nicht zahlen, kein Alphabet. Gegen- 
standbezeichnen: Mehrere einfache Gegenstande richtig. Priifung auf Praxie: (Winken 
bzw. in die Hande klatschen) wird ausgefiihrt, aber steif und ungeschickt. Weiss 
seinen Namen, nicht sein Alter, nicht wann er geboren ist, nicht die jetzige Jahres- 
zahl, nicht wo er ist, nicht wie lange er hier gewesen ist. Weiss die Namen seiner 
Eltern und Geschwister. (Wo wohnt Papa?) »gewiss tot» [fehlerhaft]. (Wo bist 
du?) »das Schwein starb». (2 und 2) »4», (7 und 3) »80». Fiigt spontan. hinzu: 
»War das richtig?». Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesprochenen Zahlen 
ist das Optimum eine zweiziffrige Zahl. Weiss keine Namen von Personal oder Mit- 
patienten, nicht was er heute zu Mittag bekommen hat. (Was ist ein Léffel?) 
»Essen mit». (Tisch?) »Essen darauf». (Pferd?) »Fahren damit». (Unterschied zwi- 
schen Schmetterling und Fliege?) »Fliege». (Glas und Holz?) »Fenster». Keine 
Katalepsie. Zuweilen negativistisch. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf Licht. 
Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabism. converg. Grobschlagiger Nystagmus. 
Wbrige Kranialnerven o. B. Die grobe Kraft ziemlich gut. Die Muskulatur reduziert. 
Keine fibrilliren Zuckungen. Unsichere Hypertonie. Kein Klonus und Tremor, keine 
Athetose. Reagiert auf Nadelstiche. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals para- 
doxes Phanomen unsicher. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. 
Romberg neg. Finger-Nasen- und Knie-Hackenversuch werden etwas steif und lang- 
sam ausgefiihrt. 

Gang: Geht sehr starr und langsam, mit ziemlich kurzen Schritten, etwas vor- 
gebeugt, flektierten Kniegelenken, etwas breitbeinig. Erhebt die Fiisse minimal von 
der Unterlage. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Die Arme werden in der Regel steif 
flektiert gehalten. Keine Mitbewegungen. Die ganze Kérperhaltung ausserordentlich 
starr. Erfasst man ihn an der Hand um ihn zum Gehen zu bringen, bleibt er gern eine 
Weile auf der gleichen Stelle und trampelt. Wackelt auf einen leichten Puff. Kann 
unmdoglich laufen. 

27. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtperzep- 
tion. Lokalisiert nicht. Blassgelbe Papillen mit fadendiinnen Gefassen, gerade noch 
bemerkbar. Peripher in den Augenhintergriinden knockenkérperchenartige Pigmen- 
tierungen. Nov. 1928: Elektrische Untersuchung der Muskulatur: 0. B. Marz 1929: 
Der Gang eher schlechter, es fallt ihm schwer die Balanz zu halten. Geht doch 
fortwahrend ohne Unterstiitzung. Neurologisch im iibrigen wie friiher. Salbengesicht. 

4. 7. 1929. Lumbalpunktion: Keine Druckzunahme. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). Keine Zellen. W. R. im Liquor neg. 

27. 11. 1929. Hirnpunktion: Histologische Untersuchung des Punktates, ausge- 
fiihrt von Prof. EtvAR SJOVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie 
pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 16, 1924: 5, 1925: 0, 1926: 24, 
1927: 1, 1928: 2, 1929: 3. 


Margit P. (Schwester des vorigen). PI—III. Geb. 22. 8. 1916. Aufg. 19. 4. 
1926 in V. A. Partus natiirlich, langwierig. Gehen und Sprechen begannen im ge- 
wohnlichen Alter. Seit einem Alter von 9 Monaten ein paar Mal jahrlich epileptische 
Anfalle. Im Herbst 1924 successiv einsetzende starke Abnahme der Sehkraft, zu Er- 
blindung fiihrend, ohne bekannte fussere Ursache. Ist ein paar Semester in die 
Hilfsklasse gegangen. Pat. wurde am 9. 5. 1921 in die padiatrische Klinik in Lund 
aufgenommen (Nr. 186). Normale K6érperentwicklung, innere Organe o. B. W. R. 
im Blut neg. Sprache ziemlich mangelhaft. Visus: Unméglich zu bestimmen. Oph- 
thalmoskopisch normal. Zuweilen grobtremorahnliche Bewegungen der rechten 
Hand und des rechten Arms wahrend der Untersuchung. Pupillenreflexe o. B. Pat. 
fixiert. Kein Nystagmus. Facialis 0. B. Keine Paresen. Patellarreflexe o. B. Ba- 
binski neg. Der Gang o. B. Psychisch: Bedeutend zuriickgeblieben. — 24. 5. Lum- 
balpunktion: Druck 129. Nonne neg. 1 Zelle. W. R. im Liquor neg. Wurde von 
der padiatrischen Klinik am 27. 5. 1921 entlassen. Diagnose: Epilepsia + psychische 
Riickstandigkeit. — Neuerdings aufgenommen in die pidiatrische Klinik am 12. 8. 
1924 (Nr. 286): Hat die letzten Jahre ein paar epileptische Anfalle gehabt. Allge- 
meinbefinden gut, innere Organe o. B. Ophthalmoskopisch: In der Peripherie zahl- 
reiche kleine Chorioretinitisherde (»Pfeffer und Salz»). Versteht gut, kann kleine 
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Auftrige ausrichten. Kann verstindlich sprechen, aber nicht r und s sagen. Hilft 
sich selbst, ruhig, gefiigig. W. R. im Blut neg. Wurde am 19. 8. 1924 entlassen. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Spricht kurze Satze mit einigermassen guter 
Aussprache. Wirkt angstlich. Visus: Sieht die Hand in */2 m Abstand. Somatisch- 
neurologisch im iibrigen o. B. Aug. 1927: Spricht undeutlich. Hat in der Schul- 
abteilung nichts gelernt. Kann nichts ausfiihren. 

Status Sept. 1927 (Verf.): Allgemeinbefinden gut. Schadel- und Gesichtsform 
o. B.  Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Skelettsystem, Lymphdriisen und 
aussere Genitalorgane o. B. Etwas Acrocyanose der Hinde und Fiisse. Psychisch: 
Bedeutend dement, weinerlich und reizbar. Oft Zwangslachen und Zwangsweinen. 
Isst selbst, fahrlassig. Meldet ihre Bediirfnisse an. Zeigt meistens einen ziemlich 
kontinuierlichen Bewegungsdrang, greift unruhig und planlos an und um sich, 
klatscht zuweilen in die Hinde, dreht sich, wiegt hin und her usw. Starker Rededrang, 
plappert gewéhnlich ununterbrochen, inhaltslos, stereotyp, mit hochgradiger Perse- 
verationstendenz. Die Sprache sehr dysarthrisch, verwaschen, stotternd, schnell, 
weshalb zuweilen schwerverstandlich. Monotone Stimme. Aus den spontanen Reden 
der Pat. seien angefiihrt: »ja, ja, ja, Margit bin ich, Mamma kommt, Ingeborg kommt, 
ja, ja, ja» usw. Aufmerksamkeit wesentlich herabgesetzt, sehr fliichtig. Recht zu- 
gainglig, neugierig. Kann adequat nur ein paar, die einfachsten Fragen beantworten. 
Driickt sich in einzelnen Worten oder kurzen, diirftigen Satzen, mitunter agram- 
matisch aus. Ausgesprochene Wortarmut. 

Nachsprechen: Kann einzelne Worte nachsagen, aber keine Satze. Reihen- 
sprechen: (Wochentage) »Sonntag, Montag, Freitag, Samstag, Papa, Mamma nicht 
hier». (Monate) iteriert ein paar Wochentage. Kann nichts vom Alphabet, nicht 
den Vaterunser, kann nicht zahlen. Gegendstandbezeichnen: Mehrere einfachere 
Gegenstande richtig. Priifung auf Praxie: (Winken bzw. in die Hinde klatschen) 
richtig. Weiss ihren Namen, ihr Alter (»fiinf Jahre»), weiss nicht wann sie geboren 
ist, nicht die jetzige Jahreszahl, nicht wo sie ist, nicht wie lange sie hier gewesen 
ist. Weiss den Namen ihres Heimatsortes, ihrer Geschwister, nicht die ihrer Mit- 
patienten. (Was heute zu Mittag bekommen?) »Ella ist meine Schwester». (Was ist 
ein Messer?) »Messer und Gabel». (Puppe?) »Puppe habe ich». Kann nicht die 
einfachsten Unterschiedsfragen beantworten. Keine Halluzinationen oder Wahnvor- 
stellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Zuweilen negativistisch. Neurologisch: 
Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren minimal auf Licht. Ophthalmo- 
skopisch siehe unten. Grobschlagiger Nystagmus. Kranialnerven i. ti. 0. B. Grobe 
Kraft o. B. Keine Hypertonie, kein Tremor, Klonus, Athetose oder Ataxie. Reflexe 
o. B. Romberg neg. Der Gang o. B. 

20. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
und Pandy neg. Keine Zellen. W. R. im Liquor neg. 

12. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Visus oc. amb. — quanti- 
tative Lichtperzeption. Lokalisiert in verschiedenen Teilen des Gesichtsfeldes, ob- 
gleich unsicher. Papillen blass, gelbgrau, mit fadendiinnen Gefassen. Periphere Pig- 
mentierung vom Retinitis pigmentosa-Typus. 

April 1929. Der Zustand der Pat. hat sich successiv weiter verschlechtert. Noch 
mehr wirr, weinerlich und reizbar. Die Sprache verschlechtert, nun so schnell, 
stotternd und verwaschen, oft mit Logoklonie, dass sie sehr schwer- bis unverstand- 
lich ist. Kann stundenlang das gleiche Wort oder einen kurzen Satz iterieren. Isst 
selbst, aber fahrlassig und ungeschickt. Bewegungsdrang wie friiher. Oft Zwangs- 
lachen und Zwangsweinen. Kann mit nichts beschaftigt werden. Kann keine ade- 
quaten Antworten geben. Der Gang ist wesentlich verschlechtert. Geht sehr steif, 
langsam und ungeschickt mit sehr kleinen, starren Schritten, etwas breitbeinig, mit 
adduzierten, ziemlich stark flektierten Kniegelenken, steif nach vorn gebeugtem Kopf 
und Oberkérper. Erhebt die Fiisse wenig von der Unterlage. Tritt mit der ganzen Fuss- 
sohle auf. Die Arme in der Regel flektiert, ohne Mitbewegungen. Ergreift man sie an 
der Hand um sie zum Gehen zu bringen, wird sie angstlich, trampelt oft zuerst angstlich 
am gleichen Fleck, ehe sie in Gang kommt, will mitunter zu Boden sinken. Wackelt auf 
einen leichten Puff hin. Kann einige Schritte laufen, aber sehr steif, langsam, ziemlich 
breitbeinig, mit kleinen trampelnden, schleppenden Schritten. Die ganze K6rper- 
haltung sehr starr. Romberg neg. Die grobe Kraft erscheint o. B. Angedeutete 
mobile Hypertonie von rigidem Typus. Kein Klonus oder Tremor, keine Athetose. 
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Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals paradoxes Phanomen ist unsicher. Bauch- 
reflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. Deutliche Acrocyanose der Hande und 
Fiisse. Gestorben am 29. 3. 1930. Histologische Untersuchung des Gehirns aus- 
gefiihrt von Prof. Erman SJOvALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. 
Idiotie pathognomonischen Parenchymveraénderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1927: 8, 1928: 4, 1929: 1. 


FAMILIE 8. 


Die Mutter der Vatersmutter und der Muttersvater des Prob. waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Arbeiter, 46 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
moskopisch o. B. Verneint Lues. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 44 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Kein Abort. (Verf.). 


Dagmar H. PI—Ill. Geb. 30. 6. 1911. Aufg. 5. 9. 1920 in D. S. S., tiberfihrt 
nach V. A. im Okt. 1922. Partus 0. B. Etwas spat entwickelt. Begann doch im Alter 
von zwei Jahren zu sprechen, ging mit 14 Monaten. Im iibrigen normale Entwicklung 
bis zum 7. Lebensjahr, da successiv einsetzende starke Abnahme der Sehkraft, zu Er- 
blindung fiihrend, ohne bekannte fussere Ursache beobachtet wurde. Pat. wurde 
am 29. 5. 1918 in die Augenabteilung des Allgemeinen Krankenhauses zu Malmo 
aufgenommen: Pupillenreaktion etwas langsam. Richtet den Blick bei Fixationsver- 
suchen nach oben. Leichte Divergenz. Nystagmus. Papillen graulich missfarbig. 
Retinalgefasse diinn. Das Foveagebiet ist in einem Umkreis, der das Mehrfache 
des normalen Fovealreflexes ausmacht, pigmentiert. Patellar- und Bauchreflexe o. B. 
Babinski neg. W. R. im Blut neg. Psychisch zuriickgeblieben. Pat. wurde am 
4. 10. 1919 in die Blindenschule in Vaxjé aufgenommen, von wo sie am 10. 6. 1920 
wegen Unvermégens sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige 
Augendiagnose: Atrophia nervi optici. Seit dem 10. Lebensjahr typische epileptische 
Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S. Visus: Auffassung von Handbewegungen. 
Bilateral degenerative Retinitis. Undeutliche Artikulation. Aussert sich in Satzen. 
Somatisch-neurologisch i. ti. 0. B. Hilft sich selbst. Gehorsam. Aufmerksamkeit 
wechselnd. Trages Auffassungsvermégen. Geistestatigkeit und Urteil sehr herab- 
gesetzt. Gedachtnis schwach. 21. 2. 1923: Keine Paresen. Patellarreflexe o. B. 
Babinski neg. Romberg neg. Geht gut. H6rt Fliisterstimme auf 3 m. W. R. im 
Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol., Lund): Retinochorioiditis oc. amb. (pig- 
mentosa) + Atrophia nervi optici. Aug. 1927: Starke Verschlechterung. Hat die 
letzten Jahre in der Schule gar nicht mitfolgen kénnen. Der Gang die letzten Jahre 
schlecht. 

Status Aug. 1927 (Verf.): Kérperlange 164 cm. Hinsichtlich Form des Schadels 
und Gesichtes o. B. Grésster Schidelumfang 54 cm. Erheblich abgemagert. Ma- 
rantisch. Decubitus. Sieht blass und heruntergekommen aus. In bezug auf Mund- 
héhle, innere Organe, Skelettsystem, Lymphdriisen und dussere Genitalien o. B. 
Starke Acrocyanose der Hande und Fiisse. Salbengesicht. Psychisch: Tief apathisch 
und dement. Ausserst geringes Interesse fiir die Umgebung. Isst selbst aber sehr 
langsam, steif und ungeschickt. Harn und Fazes gehen ins Bett. Muss mit allem 
geholfen werden. Kann sich spontan nicht vom Platz riihren. Kann nur mit einer 
starken Stiitze (umbunden) in einem Stuhl sitzen, stark zusammengesunken mit steif 
vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper. Kann mit nichts: beschaftigt werden. Sehr 
stumpfsinniges Maskengesicht. Weinerlich und reizbar, jammert sobald man sie an- 
riihrt. Zuweilen ein albernes, zwangsartiges Lachen. Murmelt mitunter ein sehr 
undeutliches »Essen haben, Essen haben» oder »ja, ja», sonst nur unartikulierte 
Laute. Befolgt, wenngleich sehr langsam, die einfachsten Aufforderungen, wie die 
Zunge herauszustrecken. Reagiert etwas auf Anreden, dreht den Kopf. Aufmerk- 
samkeit sehr stark herabgesetzt. Meistens muss die Frage energisch wiederholt wer- 
den. Fasst nur ein paar Fragen auf, und nur die einfachsten. Die Antworten 
bestehen nur aus einem oder méglicherweise aus ein paar Worten, haufig agram- 
matisch, die meistens iteriert werden. Hochgradige Wortarmut. Die Sprache 
hochgradig dysarthrisch, schmierend, stotternd, schnell, oft mit Logoklonie. Hier- 
durch sehr schwer- meistens unverstandlich. Die Stimme sehr monoton. 
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Nachsprechen: Kann nur das eine oder andere einzelne Wort nachsagen, das 
oft iteriert wird, keine Satze. Reihensprechen (Wochentage) »Montag, Dienstag, 
Dienstag». (Monate) keine Antwort. Als ihr Januar vorgesagt wird, iteriert sic 
dies ein paarmal. (Zahlen 1—20) keine Antwort. (Alphabet) murmelt etwas un- 
artikuliert. Gegenstandbezeichnen: murmelt unartikuliert. Priifung auf Praxie: 
(Winken oder in die Hinde klatschen) macht nur einige geringe, langsame, unge- 
schickte Andeutungen. Weiss ihren Vornamen, aber nicht den Zunamen. (Wie alt?) 
»ja, ja, jar. (Wo bist du jetzt?) »Malmé wohne ich». (Wie viele Geschwister?) 
»einen Bruder, eine Schwester». Weiss nicht ihren Namen. (Wie alt?) »bin 16 
Jahre geworden». (Was haben wir jetzt fiir eine Jahreszahl?) »16 Jahre, 16 Jahre». 
(Was hast du fiir Essen bekommen?) »Essen bekommen», was ein paarmal wieder- 
holt wird. Kann nicht sagen wo sie ist, nicht wie lange sie hier gewesen ist. Kann 
gar nichts rechnen. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das 
Optimum eine zweiziffrige Zahl. Weiss keine Namen ihrer Mitpatienten. (Was ist 
ein Stuhl?) »darauf sitzen». (Gabel?) »Gabel». (Puppe?) »man_ spielt damit». 
(Pferd?) »damit fahren». Kann Jederholms 8 oder 9 Jahresteste nicht fertig bringen. 
Keine Katalepsie. Zuweilen negativistisch, wenn man sie an einen anderen Platz 
bringen will. Keine Halluzinationen nachweisbar. 

Neurologisch: Pupillen rund, iiber mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf 
Licht. Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabismus diverg. oc. dxtr. Grobschlagiger 
Nystagmus. Kranialnerven i. ii. o. B. Ausserordentlich starke Bewegungsarmut und 
-verlangsamung. Spontanbewegungen klein, sparlich, steif und ungeschickt. Mit- 
unter ein gewisser Bewegungsdrang mit einigen unregelmassigen, ungeschickten, 
zupfenden und kratzenden Bewegungen. Die grobe Kraft kann nicht naher gepriift 
werden, sie erscheint diffus etwas herabgesetzt. Die Muskulatur diffus ziemlich stark 
reduziert. Keine fibrillaren Zuckungen. Pat. liegt im Bett mit Kopf und Oberkérper 
starr vorniibergebeugt, Hiiften und Kniegelenke ziemlich stark flektiert, die letzteren 
adduziert, die Arme flektiert, die Fiisse in angedeuteter Supination-Plantarflektions- 
stellung. Keine Kontrakturen. Bedeutende Hypertonie in der Muskulatur von mobi- 
lem, rigidem Typus. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Reagiert auf Nadelstiche 
mit Abwehrbewegungen. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals paradoxes Pha- 
nomen mitunter pos. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski pos., bilateral. 
Romberg pos. 

Kann ohne Unterstiitzung stehen, aber nur mit grésster Schwierigkeit, ziemlich 
breitbeinig, wackelnd, mit stark vorniibergebeugtem Kopf und Oberk6rper, stark 
flektierten Kniegelenken. Auf strenge, energische Aufforderung kann Pat. ein paar 
Schritte ohne Unterstiitzung tun. Wirkt hierbei angstlich und beunruhigt. Kann sich 
nur dusserst langsam mit sehr kleinen, steifen, schleppenden Schritten, ziemlich breit- 
beinig, zuweilen in Seitenrichtung, in ausgesprochener Hockstellung vorwartsbewegen. 
Keine Mitbewegungen. Bevor sie in Gang kommt, trampelt sie im allgemeinen 4ngst- 
lich auf der gleichen Stelle, knickt zuweilen stark mit den Beinen, will zu Boden 
sinken, greift nach der Umgebung. Hierbei ab und zu grobe, unregelmassige Zitter- 
bewegungen im ganzen K6érper. Die Fiisse werden nicht von der Unterlage erhoben. 
Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Fallt auf den geringsten Puff hin um. Kann 
nicht — auch nicht wenn man sie an beiden Handen halt — auf andere Weise als 
oben geschildert gehen. Kann unméglich laufen. 

22. 3. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). 1 Zelle. W. R. im Liquor neg. 

27. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtperzep- 
tion? Auf beiden Seiten hinterer sternf6rmiger Corticaliskatarakt. Blasse Papillen 
mit diinnen Gefassen. Peripher in den Augenhintergriinden sehr starke Pigmentie- 
— vom pigmentosa-Typus. 

Nov. 1928. Elektrische Untersuchung der Muskulatur: Quantitativ relativ her- 
abgesetrt, keine sicheren qualitativen Verainderungen. 

Jan. 1929. Der Zustand hat sich successiv weiter’ stark verschlechtert. Nun 
hochgradig marantisch mit ausgebreitetem Decubitus. Liegt bestandig, tief apathisch, 
in starker Hockstellung im Bett, mit dem Kinn gegen den Thorax gepresst, maximal 
flektierten Hiift- und Kniegelenken, die Fiisse in Flexions-Supinationsstellung. Muss 
gefiittert und mit allem geholfen werden. Harn und Fazes gehen ins Bett. Kann 
weder gehen, stehen noch sitzen. Spricht nie. Murmelt zuweilen unartikulierte 
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Laute. Hin und wieder »ja, ja». Ein Interesse fiir die Umgebung kann nicht ver- 
merkt werden. Befolgt keine Aufforderungen, obgleich gewisse schwache Ansiatze 
hierzu mitunter bemerkt werden kénnen. Auf Anreden murmelt sie ab und zu un- 
artikuliert. Ausserordentlich starke Bewegungsarmut und -verlangsamung. Fiihrt 
mitunter einige kleine, greifende, planiose Bewegungen, steif und ungeschickt aus. 
Kann sich etwas im Bette drehen. Die grobe Kraft erscheint diffus herabgesetzt, 
kann nicht naher gepriift werden. Die Muskulatur diffus sehr stark reduziert. 
Fibrillare Zuckungen. Starke Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. Die 
Extremitéten kénnen nur mit Schwierigkeit und nicht ganz ausgestreckt werden. 
Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Sehnen- und Bauchreflexe o. B. Westphals 
paradoxes Phainomen meistens neg. Oppenheim und Babinski meistens neg. Bei 
ein paar Untersuchungsgelegenheiten die letzte Zeit angedeutet pos. 

4. 3. 1929. Gestorben. Histologische Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt von 
Prof. E1InAR SJGVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie pathogno- 
monischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 6, 1924: 2, 1925: i, 1926: 8, 
1927: 39, 1928: 31, 1929: 8. 


FAMILIE 9. 


Der Vater des Prob., Maschinist, 60 Jahre. Im Alter von 26 Jahren eine De- 
pressionsperiode mit Angst, Hemmung, Unfahigkeit zu arbeiten, sowie hypochondri- 
schen Ideen, die acht Monate dauerte. Darauf gesund bis zum 39. Lebensjahr, wo 
eine ahnliche Periode von ca. 8 Monaten einsetzte. War in keine Anstalt aufgenom- 
men. Seither gesund, aber bedeutend neurasthenisch. Cyclothym-neurotischer Typus. 
Neurologisch und ophthalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. Diagnose: Psychosis 
manico-depressiva (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 57 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Kein Abort. Lues wird verneint. (Verf.). 


Anna B. PI—III. Geb. 1. 4. 1910. Aufg. 19. 11. 1922 in V. A: Partus o. B. 
Lernte in gew6hnlichem Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich i. ii. 
normal bis zum 8. Lebensjahr, da allmahlich eintretende starke Abnahme der Sehkraft, 
zu Erblindung fiihrend, »nach Influenza» beobachtet wurde. Ist kurze Zeit in die Klein- 
kinderschule gegangen. Untersucht in der Augenpol. des Sahlgrenschen Kranken- 
hauses 1918: Retinochorioidilis oc. amb. W. R. im Blut neg. Pat. wurde am 23. 8. 
1922 in Tomteboda aufgenommen, von wo sie am 11. 11. gleichen Jahres wegen 
Unvermégens sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augen- 
diagnose (Doz. E. ForsMARK): Retinochorioiditis oc. amb. Retinitische Atrophie der 


Papillen. Peripher im Fundus zahllose Herde. Quantitative Lichtperzeption. — Seit 
1922 typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampf- 
zuckungen. 


Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Klein fiir ihr Alter. Sprache deutlich, gute 
Satzbildung. Augenuntersuchung (Augenpol.): Atrophia nervi optici. Die Bewe- 
gungen der Augen vollkominen koordiniert. Innere Organe o. B. GehGér o. B. Patellar- 
reflexe o. B. Babinski neg. W. R. im Blut neg. Juni 1924: Intelligenz sehr herab- 
gesetzt. Ausserst unruhig, fahrlassig und stérend. Schwatzt und lacht fiir sich selbst 
so gut wie ununterbrochen. In hohem Grade unklar und wirr. Aufmerksamkeit 
fliichtig. Spricht schnell und undeutlich, in kurzen unvollstandigen Satzen, ohne 
Ordnung und Zusammenhang. Juli 1927: Seit dem Winter 1924 hat sich der Zustand 
zunehmend schneller verschiechtert, besonders hinsichtlich Gang, Sprache und Intel- 
ligenz. Hat mit kleinen schleppenden Schritten zu gehen begonnen. Stottert, ist in 
der Schule schlechter. 

Status Sept. 1927 (Verf.): Pat. liegt tief apathisch im Bett. Stark abgemagert 
und marantisch. Decubitus am Gesass. Sieht blass und herabgekommen aus. K@6r- 
perlange 157 cm. Schiadel- und Gesichtsform o. B. Grésster Schadelumfang 53 cm. 
Hinsichtlich Mundhohle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem und dAussere 
Genitalien o. B. Starke Acrocyanose der Hande und Fiisse. Salbengesicht. Psychisch: 
Liegt bestandig, tief apathisch und dement, im Bett. Muss gefiittert und mit Allem 
geholfen werden. Harn und Fazes gehen ins Bett. Stumpfsinniges, starres Masken- 
gesicht. Zeigt kein Interesse fiir die Umgebung. Auf Anreden wendet sie héchstens 
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ein klein wenig den Kopf, murmelt zuweilen unartikulierte Laute, spricht aber nicht. 
Befolgt keine Aufforderungen. Keine Katalepsie. Negativistisch wenn man an ihr 
riihrt. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf Licht. 
Ophthalmoskopisch graublasse Papillen mit kaum erkennbaren Gefissen. Peripher 
diffuse, reichliche knochenkérperchenartige Pigmentierungen. Strabismus oc. sin. 
Grobschlagiger Nystagmus. Pat. hért offenbar. Ausserordentlich starke Bewegungs- 
armut und -verlangsamung. Fiihrt zuweilen kleine, ungeschickte, greifende, planlose 
Bewegungen aus. Kann sich etwas im Bett drehen. Liegt zusammengebogen mit 
steif vorniibergebeugtem Kopf und OberkGérper, das Kinn auf den Thorax herabge- 
sunken, stark flektierten Hiift- und Kniegelenken, etwas einwartsgedrehten plantar- 
flektierten und supinierten Fiissen, flektierten, adduzierten Armen. Die grobe Kraft 
kann nicht gepriift werden. Die Muskulatur stark diffus reduziert. Fibrillare 
Zuckungen. Starke Hypertonie von rigidem Typus in der Muskulatur. Keine Kon- 
trakturen. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Sehnenreflexe o. B.. Bauch- 
reflexe o. B. Babinski unsicher, doch bei ein paar Gelegenheiten deutlich pos., 
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Fig. 5. Stammbaum 9 und 9A (Ausschnitt). 





gleichwie auch Oppenheim. Pat. kann weder gehen noch stehen, auch nicht mit 
Unterstiitzung. Sinkt hierbei auf den Boden zusammen. Kann ohne kr§aftige Stiitze 
nicht sitzen. 

19. 12. 1927. Gestorben nach zunehmenden Marasmus. Die letzte Zeit Kon- 
trakturen in den Beinen. Histologische Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt von 
Prof. ErnaR SJGVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie pathogno- 
monischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 8, 1924: 10, 1925: 11, 1926: 18, 
1927; 24. 


Vilhelm B. (Bruder der vorigen). SI, P II—III. Geb. 22. 9. 1903. Aufg. 1. 9. 
1913 in D. S. S. Partus o. B. Lernte in gewéhnlichem Alter zu gehen und zu spre- 
chen und entwickelte sich im tibrigen normal bis einem Alter von 7 Jahren, da succes- 
siv einsetzende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte 
aussere Ursache beobachtet wurde. Ist einen Semester in die Kleinkinderschule ge- 
gangen. Besuchte am 18. 11. 1911 den Augenarzt Dr. Pinu: Atrophia nervi optici 
bilat. Visus '/1o0. Pat. wurde am 24. 8. 1912 in die Blindenschule Vaxj6 aufgenom- 
men, von wo er am 6. 6. 1913 wegen Unvermdégens sich den Unterricht zugutezuma- 
chen entlassen wurde. — Seit dem gleichen Jahr typische epileptische Anfalle. 
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Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normaler Kérperbau. Gutes Allgemein- 
befinden. Innere Organe, K6rperfiille, Muskulatur o. B. Blind. Gehér gut. Moti- 
litat, Reflexe und Gang o. B. Kann sich selbst pflegen. Lebhaft, unruhig, schwatzt 
viel. Aufmerksamkeit schlecht. Gutes Vermégen sich formell zu aussern, kann aber 
nur sehr schlecht dariiber berichten was gesagt worden ist. Vergisst sehr schnell. 
Erinnert sich an alte Ereignisse ziemlich gut. Sept. 1914: Auf Grund von psychischer 
Verschlechterung in die Asylabteilung tiberfiihrt. Gestorben am 6. 2. 1918.  »Epi- 
lepsia, Dementia, Marasmus juvenilis». 

Katamnestisch: Progredierende Demenz bis zu tiefer Verblédung. Die Sprache 
successiv schlechter, schnell, stotternd, verschwand zuletzt, sodass er das letzte Jahr 
nur »hungrig» verbigerieren konnte. Der Gang hat sich allmahlich mehr verschlech- 
tert, er wurde zunehmend langsamer, strauchelnd mit kleinen kurzen Schritten. Das 
letzte Jahr meistens beitlagrig. Musste da gefiittert und mit allem geholfen werden. 
Haufig epileptische Anfalle. 


FAMILIE 9 A. 


Die Mutter des Prob. in Fam. 9 und die Sekundadrfdlle in Fam. 9A sind Ge- 
schwisterkinder. 

Vater der Faille, Soldat, gest. im Alter von 77 Jahren, laut H. L. gesund. 

Mutter der Faille, 75 Jahre. Laut Angabe gesund. 


Henning B. SI—III. Geb. 5. 3. 1890. Aufg. 18. 8. 1899 in die Blindenschule 
Vazj6. Aufnahmeakten: Eltern gesund. Eine Schwester des Pat. bekam im 8. Lebens- 
jahr Fallsucht, mit der auch vermindertes Sehvermégen einherging. Sie starb im 
Alter von 15 Jahren. — Henning ist in die Kleinkinderschule gegangen. Im Alter 
von 7 Jahren wurde Blindheit vermerkt, die allmahlich zugenommen hat. Keine be- 
kannte Ursache. Laut Arztl. Beilage vom 7. 5. 1899 hatte Pat. damals Leitsehverm6- 
gen. Wurde am 9. 6. 1903 nachhause entlassen, wo er am 2. 2. 1911 als »blind, 
geisteskrank, epileptisch» starb. 

Katamnestisch: Partus o. B. Lernte in gewdhnlichem Alter zu gehen und 
zu sprachen. Besuchte einen Augenarzt in Géteborg (die Nachforschungen des 
Verfassers hiertiber waren ergebnislos). Seit dem 13. Lebensjahr Fallsucht. Die 
Mutter verweigerte weitere Auskiinfte zu geben. 


Hedvig B. (Schwester des vorigen), SI—III. Geb. 2. 4. 1880. In keine Anstalt 
aufgenommen. Gest. zuhause am. 27. 7. 1895 als »blind, geisteskrank, epileptisch». 

Katamnestisch: Pat. bekam im Alter von 8 Jahren Fallsucht, die auch ein ver- 
schlechtertes Sehvermégen mit sich brachte.— Partus 0. B. Begann im gew6éhnlichen 
Alter zu gehen und zu sprechen. Weitere Auskiinfte wurden von der Mutter ver- 
weigert. 


FAMILIE 10. 


Der Vater des Prob., Bauerknecht, gest. im Alter von 35 Jahren. War seit dem 
30. Lebensjahr hochgradiger Trinker. 

Die Mutter des Prob., 34 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. W. R. im Blut neg. Lues wird verneint. Hat einen Abort gehabt. (Verf.). 

Eine Halbschwester des Vaters des Prob.: Soll in der Irrenanstalt in Lund 
wegen einer Geisteskrankheit gepflegt worden sein; naheres unbekannt. 


Elvin J.. PI—IlI. Geb. 28. 1. 1916. Aufg. in V. A. 1. 7. 1926. Partus o. B. 
Lernte im gewOhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im 
iibrigen bis zum 7. Lebensjahr normal, da ohne bekannten dusseren Anlass allmahlich 
einsetzende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, eintrat. Ist 
ein Jahr in die Kleinkinderschule gegangen. Wurde vom 7.—20. Nov. 1924 in der 
med. Abt. des Krankenhauses zu Kristianstad behandelt: Atrophia nervi optici. Hat 
Lichtperzeption, kann aber die Lichtquelle nicht mit Sicherheit lokalisieren. — Seit 
April 1926 typische epileptische Anfalle. Wurde am 21. 8. 1925 in die Blindenschule 
Vaxj6 aufgenommen. Da er sich jedoch den Unterricht nicht zugutezumachen 
konnte, wurde er im Juni 1926 wieder entlassen. Dortige Augendiagnose: Atrophia 
nervi optici. 
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Status bei der Aufnahme in V. A.: Spricht etwas verwaschen, aber ganze SAatze. 
Babinski pos. Somatisch-neurologisch im iibrigen o. B. Romberg und Gang o. B. 
W. R. im Blut neg. Zieht sich selbst an. Gesprachig, sitzt aber bei der Untersuchung 
ordentlich still. Augenuntersuchung (Augenpol., Lund): Atrophia nervi optici. Visus 
oc. dxtr. — Fingerzahlen */2 m, oc. sin. = Fingerzahlen */10 m. 

Status Sept. 1927 (Verf.): Kérperlange 137 cm. Allgemeinbefinden gut. Schadel- 
und Gesichtsform o. B. Grésster Schadelumfang 53 cm. Hinsichtlich Mundhohle, 
innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem und dussere Genitalien o. B. Etwas 
Acrocyanose der Hande und Fiisse. Psychisch ziemlich zuriickgeblieben. Doch re- 
lativ lebhaft und interessiert, zuganglich und gesprachig. Hilft sich mit allem selbst. 
Spielt viel und gern. Reizbar, weinerlich, jahzornig. Recht stumpfsinniger Gesichts- 
ausdruck mit stereotyper Mimik. Die spontanen Reden des Pat. bestehen aus einem 
kindlichen, stereotypen Geplapper mit deutlicher Perseverationstendenz. Driickt sich 
in kurzen, diirftigen Satzen aus. Die Sprache recht dysarthrisch, verwaschen, schnell, 
stotternd. Langere Worte sind ziemlich schwerverstandlich. Monotone Stimme. Auf- 
merksamkeit herabgesetzt, ziemlich fliichtig. Kann nur einfache Fragen beantworten. 

Nachsprechen: Wiederholt kiirzere Satze. Reihensprechen (Wochentage), lasst 
Samstag aus. (Monate) kann die Namen von mehreren, aber teilweise in fehlerhafter 
Ordnung. (Zahlen 1—20) richtig von 1—13, darauf »18, 20». Kann das Alphabet 
nur teilweise, gar nicht den Vaterunser. Gegenstandbezeichnen: richtig. Keine 
Apraxie. Pat. weiss seinen Namen und sein Alter, nicht wann er geboren ist, nicht 
die jetzige Jahreszahl, Monat oder Tag, weiss dass es Sommer ist. Weiss wo er ist, 
nicht wie lange er hier gewesen ist, weiss die Namen seiner Eltern, Geschwister, 
Heimatsort und mehrerer Mitpatienten. Weiss was er zu Mittag bekommen hat, 
kann in kurzen Satzen dariiber berichten, was er wahrend des Tages gemacht hat. 
Kann nicht die einfachsten Additions- und Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Bei 
unmittelbarer Reproduktion vorgesprochener Zahlen ist das Maximum eine dreiziff- 
rige Zahl. (Was ist ein Pferd?) »ein Tier». (Fiinférestiick?) »Geld». (Unterschied 
zwischen Schmetterling und Fliege?) »die Fliege ist klein». (Glas und Holz?) »Holz 
verbrennt». Kann Jederholms 9- und 10-Jahresteste gar nicht fertig bringen. Keine 
Halluzinationen und Wahnvorstellungen. Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren sehr trage auf 
Licht. Ophthalmoskopisch siehe unten. Leichter Strabismus converg. Grobschla- 
giger Nystagmus. Kranialnerven i. ti. o. B. Motilitaét o. B. Keine sichere Hyper- 
tonie. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. Sensibilitat erscheint einigermassen vor- 
handen. Keine Ataxie. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Bauchreflexe o. B. Oppen- 
heim und Babinski neg. Romberg neg. Gang: Etwas steif und langsam mit leicht 
flektierten Kniegelenken, i. ii. o. B. Kann einigermassen laufen. 

22. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
und Pandy neg. Keine Zellen. W. R. im Liquor neg. 

12. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Visus oc. amb. — gewahrt 
schwach Bewegungen in der Nahe. Kann gar nicht lokalisieren. Papillen blass, von 
gelbgrauer Farbe mit sehr diinnen Gefassen. In der Peripherie Pigmentierungen in 
der Anordnung eines Gefiassnetzes. 

April 1929. Der Zustand des Pat. hat sich wesentlich verschlechtert. Ist zu- 
nehmend apathisch, weinerlich, reizbar und jahzornig geworden. Musste die Schul- 
abteilung verlassen. Kann mit nichts beschaftigt werden. Die Sprache hat sich 
successiv verschlechterit. Ist nun erheblich dysarthrisch, verwaschen, stotternd, oft 
mit logoklonem Wiederholen von Silben, bzw. Worten, darauf in eine tberstiirzte 
Artikulation iibergehend, weshalb ziemlich schwerverstandlich. Oft Rededrang, ein 
stereotypes, ziemlich unzusammenhangendes Geplapper mit ausgesprochener Perse- 
verationstendenz. Ausgesprochene Wortarmut. Weiss nicht wo er jetzt ist, kann 
nicht die einfachsten Unterschiedsfragen beantworten. Der Gang hat sich verschlech- 
tert. Geht auffallend langsam, starr und ungeschickt, etwas breitbeinig, mit steifer, 
etwas vorniibergebeugter Kérperhaltung, massig flektierten Kniegelenken, mit kleinen 
steifen Schritten. Erhebt die Fiisse von der Unterlage. Tritt mit der ganzen Fuss- 
sohle auf. Keine Mitbewegungen der Arme. Die ganze Kérperhaltung ausgesprochen 
starr. Kann einige Schritten laufen, aber langsam, steif, breitbeinig, mit kleinen 
trampelnden Schritten. Romberg neg. Angedeutete mobile Hypertonie-von rigidem 
Typus. Neurologisch im iibrigen wie friiher. 
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5. 2. 1930. Gehirnpunktion. Histologische Untersuchung des Punktates, aus- 
gefithrt von Prof. EinaR SJOVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. 
Idiotie pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1926: 2, 1927: 3, 1928: 17, 1929: 33. 


Verna J. (Schwester des vorigen). PI—III. Geb. 4. 11. 1917. Aufg. 17. 8. 
1928 in V. A. Partus o. B. Gang und Sprache stellten sich im gewéhnlichen Alter 
ein. Sie entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 9. Lebensjahr, da allmahlich 
eintretende starke Abnahme des Sehvermégens ohne bekannte aussere Ursache wahrge- 
nommen wurde. Untersuch auf den Augenpol. in Lund am 20. 11. 1926 (Nr. 2246): 
Atrophia nervi optici? Visus oc. amb. —'°/:s. Emmetrop. Papillen mdglicher- 
weise eine Ahnung blass mit scharfer Grenze. 

Status bei der Aufnahme in V. A. (Verf.).: Normale Kérperentwicklung. All- 
gemeinbefinden gut. Schadel- und Gesichtsform o. B. Grésster Schadelumfang 50 
cm. Hinsichtlich Mundhohle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem, Haut und 
aussere Genitalien o. B. W. R. im Blut neg. Psychisch zuriickgeblieben. Doch 
ziemlich aufgeweckt, lebhaft und gesprachig. Hilft sich mit allem selbst. Gefiigig. 
Spielt gern. Driickt sich in Satzen aus, wenngleich recht diirftig. Sprache: Langere 
Worte leicht dysarthrisch, sonst 0. B. Weiss seinen Namen und sein Alter, weiss 
wo sie ist und dass sie vor einer Woche hierher gekommen ist. Weiss nicht wann 
sie geboren ist, nicht die jetzige Jahrzahl, Monat oder Tag, weiss doch dass es Herbst 
ist. Weiss die Namen der Eltern, Geschwister, mehrerer Mitpatienten und ihren 
Heimatsort. Zahlt die Wochentage richtig auf, kann nur vier der Monate. Kann 
einigermassen iiber die Verhaltnisse zuhause berichten, sowie was sie wahrend des 
Tages gemacht hat. Addiert richtig ein- und leichtere zweiziffrige Zahlen. Bei un- 
mittelbarer Reproduktion vorgesagter Zahlen ist das Optimum eine vierziffrige Zahl. 
Kann das Alphabet und teilweise den Vaterunser. Sagt kiirzere Satze richtig nach. 
Kann einfache Unterschiedsfragen (Jederholms 8-Jahrestest) beantworten, aber nicht 
die 9- und 10-Jahresteste. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen, keine 
Katalepsie, kein Negativismus. Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, 
reagieren auf Licht. Ophthalmoskopisch siehe unten. Kranialnerven i. ii. 0. B. Mo- 
tilitat, Sensibilitat, Reflexe o. B. Keine Ataxie. Romberg und Gang o. B. 

24. 9. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B.ROSENGREN): Visus oc. amb. — °/39. 
Das Gesichtsfeld zeigt keine sicheren Verainderungen. Papillen etwas gelbblass, die 
Gefasse deutlich diinn, aber nicht fadendiinn. Keine pathologische Pigmentierung. 

Seit April 1930 typische epileptische Anfalle. 


FAMILIE 11. 


Die Vatersmutter und die Muttersmutter des Prob. waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Landwirt, 55 Jahre. Laut Angaben gesund, aber nervés. 
Lues wird verneint. 

Die Mutter des Prob., 59 Jahre. Seit vielen Jahren sehr nervés. Kropf. Cata- 
racta oc. amb. Hat einen Abort gehabt. Neurologisch o. B. Lues wird verneint. 
(Verf.). 

Ein Vetter des Vaters des Prob., Emil; Suicidium im Alter von 53 Jahren. Soll 
laut Aussage des Arztes an »Melancholie und Angst» gelitten haben. 

Der Muttersvater des Prob. Trinker. 

Der Vater der Vatersmutter des Prob., im Alter von 40 Jahren wahrend 1 2/2 
Jahren »geisteskrank; wurde wiederhergestellt, war aber dann still und verschlossen». 

Die Mutter des Muttersvaters des Prob. war Trinker. 


Elsa J. PI—IlI. Geb. 19. 10. 1904. Aufg. 24. 1. 1917 in D. S. S., von dort 
liberfiihrt nach V. A. im Okt. 1922. Lernte im gewohnlichen Alter zu gehen und 
zu sprechen und entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 7, Lebensjahr, da all- 
miahlich auftretende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, 
ohne bekannten dusseren Anlass wahrgenommen wurde. Ist in die Kleinkinder- 
schule gegangen. Pat. wurde am 2i. 8. 1916 in Tomteboda aufgenommen, von wo 
sie am 23. 1. 1917 auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen 
wieder entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. FORSMARK): Retinochorioi- 
ditis oc. amb. 
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Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Hat Leitsehvermégen. Die Sprache kurz, 
schnell. Spricht in Satzen. Somatisch-neurologisch i. ti. o. B.  Hilft sich selbst. 
Gefiigig. Empfindlich. Spielt. Kann kleine Auftrage ausrichten. Besitz! das Ver- 
mégen sich in einfachen Satzen auszudriicken, antwortet aber gewohnlich nur mil 
»ja> oder »nein». Recht gute Auffassung iiber was sich in ihrer Umgebung zutragt. 
Aufmerksamkeit sehr herabgesetzt, Gedachtnis vermindert. 24. 1. 1923: Spricht kurz, 
schnell. Motilitat o. B. Patellarreflexe o. B. Babinski neg. Keine Epilepsie. W. R. 
im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol., Lund): Retinitis pigmentosa + Atro- 
phia nervi optici. 1925. Seit 1923 epileptische Anfiille. Seit Beginn des Jahres 1925 
unruhiger, zerreisst ihre Kleider, schreit. Antwortet mit einzelnen Worten richtig. 
Zeitweise Nahrungsverweigerung. Aug. 1926: Ungefihr gleicher Zustand.  Zieht 
sich gern aus. Isst selbst. Antwortet mit einzelnen Worten. Weiss ihren Namen. 

Status Juli 1$27 (Verf.): Kérperlange 148 cm. Allgemeinbefinden gut. Kérper- 
fiille ordinaér. Schadel- und Gesichtsform o. B. Grdésster Schaidelumfang 53 cm. 
Hinsichtlich Mundhdéhle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem und dussere 
Genitalien o. B. Starke Acrocyanose der Hinde und Fiisse. Salbengesicht. Psychisch: 
Pat. ist stark dement, weinerlich, reizbar und stérend. Isst selbst, aber sehr fahr- 
lassig, ungeschickt. Muss im iibrigen mit allem geholfen werden. Kann mit nichts 
beschaftigt werden. Bewegt sich wenig, sitzt meistens, minimal interessiert fiir ihre 
Umgebung. Sagt oft stundenlang »ja, ja» oder unartikulierte Laute. Oft Zwangs- 
lachen und Zwangsweinen. Oft Bewegungsdrang, zerreisst planlos, zwangsartig ihre 
Kleider, greift um sich. Gesichtsausdruck sehr apathisch, steif, mit stereotyper Mimik. 
Befolgt zuweilen einfache Aufforderungen wie die Zunge herauszustrecken, oft aber 
nicht. Auf Anreden antwortet sie in der Regel nur »ja, ja», was iteriert wird; oder 
unartikulierte Laute. Spricht im iibrigen nicht. Die Sprache ist ausserordentlich 
verwaschen, stotternd, schnell, explosiv, oft mit Logoklonie, mit Ausnahme einzelner 
Worte unverstandlich. Aufmerksamkeit sehr stark herabgesetzt, fliichtig. Keine 
Katalepsie. Oft negativistisch. 

Neurologisch: Pupillen rund, tiber mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf 
Licht. Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabismus diverg. Grobschlagiger Nystag- 
mus. Facialis 0. B. Gehér dem Anscheine nach erhalten. Hypoglossus o. B. In 
Bettlage liegt Pat. mit steif vorniibergebeugtem Kopf und Oberk6rper, ziemlich stark 
flektierten Hiift-, Knie- und Ellenbogengelenken. Die grobe Kraft erscheint diffus 
etwas herabgesetzt. Ausgesprochene Hypertonie von mobilem, rigidem Typus in der 
Muskulatur. Keine fibrillaren Zuckungen. Kein Klonus oder Tremor, keine Athetose. 
Reagiert auf Nadelstiche. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals paradoxes Pha- 
nomen unsicher. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. Romberg neg., 
zuweilen doch angedeutet pos. 

Gang: Kann ohne Unterstiitzung gehen, aber nur mit grosser Schwierigkeit, 
Ausserst langsam, starr und ungeschickt. Schleppt sich mit sehr kleinen, steifen, un- 
sicheren Schritten dahin. Oft in Seitenrichtung, etwas breitbeinig mit adduzierten, 
recht stark flektierten Kniegelenken, etwas einwarts gedrehten Fiissen, steif nach 
vorn gebogenem Kopf und Oberkérper, flektierten Armen ohne Mitbewegungen. Die 
Fiisse werden minimal von der Unterlage erhoben. Tritt mit der ganzen Fusssohle 
auf. Die ganze Koérperhaltung ausserordentlich starr. Wirkt beim Gehen 4Angstlich, 
steht meistens und trampelt auf gleicher Stelle, ehe sie in Gang kommt. Knickt zu- 
weilen stark mit den Beinen, will zu Boden sinken, fiihrt wackelnde Bewegungen aus, 
wobei oft ein unregelmiassiger, grobschlagiger Tremor durch den ganzen K6rper geht. 
Erfasst man sie an der Hand um sie ins Gehen zu bringen, wird sie angstlich, tram- 
pelt unruhig auf der gleichen Stelle und fallt hierbei oft um. Kann unméglich laufen. 
Will auf einen leichten Puff hin umfallen. 

19. 3. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). 2 Zellen. W. R. im Liquor neg. 

27. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Gelbblasse Papillen mit 
fadendiinnen Gefassen. Peripher in den Augenhintergriinden kraftige knochenkér- 
perchenartige Pigmentierungen. : 

Dez. 1928. Der Zustand hat sich weiter successiv stark verschlechtert. Muss 
gefiittert und mit allem geholfen werden. Hat erheblich gemagert. Harn und Fiazes 
gehen ins Bett. Tief verblédet und apathisch. Reagiert nicht auf Anreden. Murmelt 
zuweilen unartikulierte Laute. Kann kein artikuliertes Wort herausbringen. Schreit 
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mitunter zwangsartig. Kann nun weder gehen oder stehen, auch nicht mit Unter- 
stiitzung. Kann ohne kraftige Stiitze nicht sitzen. Fallt sonst wie ein Stiick Holz 
um. Pat. liegt im Bett in starker Hockstellung mit stark flektierten Hiift-, Knie- und 
Ellbogengelenken, stark vorgebeugtem Kopf und Oberkérper. Die Fiisse in miassi- 
ger Flexions-Supinationsstellung. Hochgradige Bewegungsarmut und -verlangsamung. 
Mitunter ein gewisser planloser Bewegungsdrang, mit unregelmdssigen, greifenden, 
steifen, ungeschickten Bewegungen von geringer Exkursionsweite. Kann sich etwas 
im Bette drehen. Die grobe Kraft kann nicht naher gepriift werden. Die Muskulatur 
diffus ziemlich reduziert. Fibrillare Zuckungen. Elektrische Untersuchung: Auf fa- 
radischen Strom quantitativ relativ herabgesetzt, auf galvanischen keine sicheren 
qualitativen Veranderungen. Starke Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. 
Keine Kontrakturen. Kein Klonus und Tremor, keine Athetose. Sehnenreflexe o. B. 
Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski wechselnd, bei mehreren Gelegenheiten 
die letzte Zeit pos. Salbengesicht. 

3. 3. 1929. Gestorben. Histologische Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt von 
Prof. EINAR SJOVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie pathogno- 
monischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 1, 1924: 2, 1925: 3, 1926: 0, 
1927: 0, 1928: 4. 


Lilly J. (Schwester der vorigen). S I, P II—III. Geb. 28. 4. 1907. Aufg. 24. 1. 1917 
in D. S. S. Partus o. B. Lernte in gew6hnlichem Alter zu gehen und zu sprechen und 
entwickelte sich im tibrigen normal bis zum 7. Lebensjahr, da successiv einsetzende 
starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ur- 
sache wahrgenommen wurde. Pat. wurde am 21. 8. 1916 in Tomteboda aufgenom- 
men, von wo sie am 23. 1. 1917 auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht 
zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. FORSMARK): Reti- 
nochorioiditis oc. amb. Visus oc. sin. — Handbewegungen, oc. dxtr. = Fingerzahlen 
1 dm. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Hat Leitsehvermégen. Gehoér o. B. Stottert, 
sagt Satze nach. Normale Kérperentwicklung. Keine Missbildungen. Haut, Musku- 
latur, innere Organe o. B. Motilitét, Reflexe und Gang o. B. Fihrt sich im allge- 
meinen gut auf. Gefiigig. Isst selbst. Benétigt im tibrigen Hilfe. Zuweilen auf 
Grund ihres weinerlichen und reizbaren Gemiits stérend. Spielt. Aufmerksamkeit 
sehr herabgesetzt. Ebenso das Auffassungsvermégen fiir Anreden, Zeit und Raum. 
27. 2. 1920: Gestorben. 


Axel J. (Bruder der vorigen). SI, P II—III. Geb. 18. 2. 1912. Aufg. 14. 7. 1919 in 
D. S. S. Partus o. B. Lernte in gew6hnlichem Alter zu gehen. Hat nie richtig sprechen 
gelernt. Im Alter von 7 Jahren successiv eintretende starke Abnahme des Sehver- 
mdgens, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte diussere Ursache. Laut Mitteilung 
der Mutter soll der Prov.-Arzt gesagt haben, dass der Prob. durch Sehnervenlah- 
mung blind ware. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Hat gegenwartig Leitsehvermégen. Es fallt 
ihm schwer gewisse Laute zu artikulieren. Spricht in Sitzen. Normaler Kérperbau. 
Haut, Skelettsystem, Muskulatur, innere Organe o. B. Gehér o. B. Motilitaét, Reflexe 
und Gang o. B. Hilft sich selbst. Im allgemeinen reinlich. Zuweilen in hohem 
Grade unruhig ohne dusseren Anlass. Aufmerksamkeit in hohem Grade unbestandig. 
Wirkt wirr, hat aber recht gutes Auffassungsvermégen von Personen, Ereignissen und 
Anreden. Geistestatigkeit und Urteilskraft sehr herabgesetzt. Kann keine Schliisse 
ziehen, kann sich selbst mit nichts helfen. Spiele ergétzen ihn. Kein nennenswerter 
Wissensschatz. Gest. am 3. 3. 1921, »Tbe. pulmon. et alior. org.». 


FAMILIE 12. 


Die Vatersmutter und die Muttersmutter des Prob. waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Steinbildhauer, 60 Jahre. Seit dem 40. Lebensjahr Trinker. 
Verrichtet doch einigermassen seine Arbeit. Gesund. 

Die Mutter des Prob., 58 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Hat einen Abort gehabt. Lues wird verneint. (Verf.). 

Hereditas XIV. 19 
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Der Vatersbruder des Prob., August; im Alter von 53 Jahren Suicidium. 

Der Vatersbruder des Prob., Johan, 63 Jahre. Seit dem 31. Lebensjahr asyliert 
in Irrenanstalt. Ist etwas einfaltig gewesen. Seit dem Alter von 26 Jahren psy- 
chotisch, mit zunehmender Stumpfsinnigkeit, Autismus und Zersplitterung, Stereo- 
typien und Paramimien. Starke katatone Verblédung. Diagnose: Dementia praecox. 

Der Vatersbruder des Prob., Albert, 52 Jahre. Seit dem Alter von 25 Jahren 
psychotisch, mit zunehmender Stumpfsinnigkeit und Scheuheit. Hat seit dieser Zeit 
nicht arbeiten kénnen. Verfolgungsideen. Ist im Versorgungshaus gepflegt worden, 
die letzten Jahre bei einen Verwandten. Diagnose: Dementia praecox. 

Ein Bruder des Vatersvaters des Prob., Bengt, geb. 4. 3. 1834, laut H. L. »klump- 
fiissig». 


Maja J. PI—III. Geb. 5.9. 1910. Aufg. 5. 1. 1922 in D. S. S., tiberfiihrt nach 
V. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gewéhnlichen Alter zu gehen und 
zu sprechen und entwickelte sich im iibrigen normal bis zum Alter von 8 Jahren, 
da allmahlich einsetzende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, 
beobachtet wurde. Ist eine Zeit in die Kleinkinderschule gegangen. Am 19. 6. 
1919 untersucht von Dr. F. BERG: Retinitis pigmentosa. Visus “kann nicht be- 
stimmt werden. Papillen unbedeutend blass, Arterien etwas diinner als normal. In 
der Peripherie des Fundus beginnende Pigmentveranderungen, ziemlich diffus. Keine 
ausgebildeten Knochenkorpuskelflecken. — Pat. wurde am 24. 8. 1921 in Tomteboda 
aufgenommen, von wo sie am 4. 1. 1922 wegen Unvermégens sich den Unterricht 
zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. FORSMARK): Reti- 
nochorioiditis oc. amb. Visus = 0. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Hat Leitsehvermégen. Spricht stossweise. 
Driickt sich in Satzen aus, die oft wiederholt werden. Allgemeinbefinden gut. Haut, 
Muskulatur, innere Organe o. B. Gehoér o. B. Motilitaét, Reflexe und Gang o. B. 
Keine Epilepsie. Es fallt ihr schwer sich still zu halten, bewegt sich unruhig hin und 
her, greift an den Kleidern herum. Hilft sich teilweise selbst. Ist weinerlich und 
reizbar; empfindlich, stérend. Sinnesverfassung schnell wechselnd. Aufmerksamkeit 
unbestandig. Weniger gute Auffassung von Personen, Anreden, Zeit und Raum. Es 
fallt ihr schwer sich formell klar und zusammenhangend zu dussern. 21. 2. 1923: 
Spricht stotternd, genau wie ihre 2 Jahre jiingere Schwester. Ganze Satze. Geht 
ganz genau wie die Schwester, mit kleinen, trippelnden, etwas schleppenden Schritten. 
Keine Parese. Patellarreflexe o. B. Babinski neg. Romberg neg. Hort Filiister- 
stimme 3 m. Es fallt ihr fortwahrend schwer sich ruhig zu verhalten. Steht und 
trampelt auf gleicher Stelle. W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. 
Lund): Atrophia nervi optici. Lichtperzeption. 19. 12. 1924: Ist seit dem Sommer 
zunehmend kyphotisch geworden. Starke Kyphose der Brustwirbelsdule. Der Gang ist 
allmahlich schlechter geworden. Geht mit kleinen, steifen Schritten. Schleift mit 
den Fersen. Gute Balanz. Keine deutliche Parese. Keine Hypertonie. Bauch- 
Patellarreflexe o. B. Babinski neg. Mai 1925: Geht schlechter, mit etwas flektierten 
Knien. Schleift mit dem ganzen Fuss, tritt immer mit dem gleichen Bein aus. Die 
Arme werden beim Gehen leicht flektiert gehalten. Wahrend des Winters hat sich 
allmahlich eine kraftige Hypertonie in den Armen und Beinen entwickelt. Kein 
Tremor. 15. 5. 1926: Wahrend des Winters zunehmend stumpfsinnig. Spricht nur 
einzelne Worte. Oft unruhig und streitsiichtig. Schreit. Der Gang allmahlich ver- 
schlechtert, kann nicht ohne Unterstiitzung gehen. Schlechte Balanz. Steht zuweilen 
vom Stuhl auf und versucht zu gehen. Geht mit etwas adduzierten und flektierten 
Knien und schleift mit den Fiissen. Mitunter ein gewisser Tremor, wenn sie zu 
gehen versucht. Kyphose wie im Herbst. Kraftige Hypertonie. Starres, ausdrucks- 
loses Gesicht. Zuweilen ein unmotiviertes lautes Lachen. Keine gesteigerte Saliva- 
tion. 10. 6. 1926: Starker Widerstand und Rigiditét, wenn man ihre Beine zu bewegen 
versucht. 12. 6. 1926: Gestorben. Keine Epilepsie. 

Histologische Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt von Prof. S. INGvarR: Die 
Praparate zeigten die fiir die juv. amaur. Idiotie pathognomonischen Parenchymver- 
anderungen. 


Inga J. (Schwester der vorigen). PI—III. Geb. 15. 8. 1912. Aufg. am 16. 6. 
1922 in D. S. S., tiberfiihrt nach V. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte in ge- 
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wohnlichem Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im tibrigen normal 
bis zum 6. Lebensjahr, da successiv einsetzende starke Abnahme der Sehkraft, 
zu Erblindung fiihrend, beobachtet wurde. Untersucht am 19. 6. 1919 von Dr. F. 
BERG: Retinitis pigmentosa. Visus kann nicht bestimmt werden. Papillen unbedeu-. 
tend blass. Arterien etwas diinner als normal, Venen normal. In der Peripherie 
des Fundus beginnende Pigmentveranderungen, ziemlich diffus. Keine ausgebilde- 
ten Knochenkérperchenflecken. W. R. im Blut neg. — Pat. wurde am 21. 8. 1921 
in die Blindenschule Vaxjé aufgenommen, von wo sie nach 2 Semestern auf Grund 
von Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige 
Augendiagnose: Atrophia nervi optici. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Zu klein fiir ihr Alter. Schwachlicher 
K6érperbau, Allgemeinbefinden gut. Haut, Muskulatur, innere Organe o. B.  Voll- 
standig blind, Gehér o. B. Stottert, spricht nur in einzelnen Worten. Es fallt ihr 
schwer sich still zu halten. Riickt unruhig hin und her, greift mit den Fingern am 
den Kleidern herum. Motilitaét, Reflexe und Gang o. B. Ist unruhig und in hohem 
Grade stérend. Kein Vermégen sich selbst zu helfen. Ist reinlich. Sinnesverfassung 
reizbar, schnell wechselnd, ohne Anlass. Weinerlich und reizbar. Keinerlei Ver- 
mogen zu Initiative oder Ausdauern. Intelligenz in hohem Grade herabgesetzt. 25. 11. 
1922: Greift herum und ist nie still. Keine Paresen. Patellarreflexe 0. B. Babinski 
neg. W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Atrophia nervi optici 
(post neuritis?). 19. 12. 1924. Der Gang allmahlich schlechter. Geht mit kleinen, 
trippelnden Schritten. Schleift mit der ganzen Fusssohle. Hat Angst vor dem Gehen. 
Leistet Widerstand, wenn man sie fiihrt. Keine Balanzstérung. Starker Widerstand 
bei Bewegungen der Arme und Beine. Sitzt sehr still, mit einem starren, ausdrucks- 
losen Gesicht und glaffendem Mund. Geifert. Patellarreflexe o. B. Babinski neg. 
25. 2. 1925: Lumbalpunktion. Druck 90. Nonne neg. 2 Zellen. W. R. im Liquor neg. 

Mai 1925: Die letzte Zeit starke Rigiditét in der Muskulatur, doch von wech- 
selndem Grade. Die Arme werden in den Ellbogengelenken flektiert gehalten, die 
Beine etwas flektiert in den Kniegelenken, was beim Gehen beibehalten wird. Wenn 
sie zu gehen beginnen soll, erzittern die Beine, wobei sie zusammensinkt als ob sie 
sich setzen wollte; aber wenn sie ein paar Minuten in Ruhe versuchen darf, richten 
sich die Beine aus, jedoch nicht vollstandig, und sie beginnt mit kleinen, schnellen, 
etwas schleppenden Schritten zu gehen. Geht nicht ohne Unterstiitzung. Sich selbst 
liberlassen sitzt sie zusammengekauert. Wiegt gerne vor und zuriick, fiihrt die Hande 
bestandig schnell zum Kopf hinauf. Ausdrucksloses Gesicht, aufgesperrter Mund, 
reichliche Salivation. Spricht nur einzelne Worte, die vielmals wiederholt und her- 
vorgestossen werden. Bauch-Patellarreflexe o. B. Babinski neg. Leber und Milz 
nicht palpabel. 15. 5. 1926: Allgemeinbefinden wahrend des Winters zeitweise 
schlecht. Erscheint miide und unruhig. Hat zeitweise gelegen. Sitzt nun mit einer 
Stiitze gegen den Tisch auf. Kann gar nicht gehen, nicht einmal mit Unterstiitzung. 
Sinkt mit gebogenen, steifen Knien zusammen. Wenn sie ohne Stiitze sitzen will, 
fallt sie nach vorn. Antwortet nicht auf Anreden, versteht aber wahrscheinlich etwas. 
Starke Hypertonie in den Armen und Beinen. Macht mitunter selbst mit den Ar- 
men schnelle Bewegungen, klatscht in die Hinde usw. Im Herbst 1926 allmahlich 
stumpfsinniger und unbeweglicher. Geht gar nicht. Sitzt nur mit starker Stiitze. 
7. 1, 1927: Gestorben. 

Katamnestisch: Keine epileptischen Anfialle. 


Ake J. (Bruder der vorigen). P I—III. Geb. 22. 9. 1916: Aufg. 17. 8. 1926 in V. A: 
Partus o. B. Ging im Alter von einem Jahr, sprach rein erst im Alter von 7 Jahren. 
Im Alter von sechs Jahren successiv eintretende starke Abnahme des Sehvermégens, 
zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache. Ist ein Jahr in die Klein- 
kinderschule gegangen. Seit dem Alter von 8—9 Jahren abnehmendes Sprechver- 
mégen, stotterte, und es fiel ihm schwer sich auszudriicken. Pat. wurde am 22. 8. 
1925 in die Blindenschule Vaxj6 aufgenommen; von dort aber wegen Unvermégen 
sich den Unterricht zugutezumachen am 10. 6. 1926 wieder entlassen. Dortige Augen- 
diagnose: wahrscheinlich Sehnervenatrophie. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Sprache stossend. Kein eigentliches Stottern. 
Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Visus: in der Nahe undeutliche Wahrnehmung. 
Papillen auf beiden Seiten blass. In den Augenhintergriinden retinochorioiditische 








264 TORSTEN SJOGREN 





Herde, am meisten an Lues erinnernd. Normale Kérperentwicklung, innere Organe 
o. B. Keine Paresen, keine Hypertonie und kein Tremor. Bauch-, Patellar- und 
Achillesreflexe 0. B. Babinski neg. Romberg neg. Der Gang o. B. W. R. im Blut 
neg. Psychisch zuriickgeblieben, isst selbst, orientiert in bezug auf Raum, nicht hin- 
sichtlich Zeit. Berichtet kurz iiber was er am Tage gemacht hat. Spricht sehr kurze 
Satze. 

Status im Juni 1927 (Verf.): Kérperlange 139,5 cm. Normale Kérperentwick- 
lung. Schiadel- und Gesichtsform o. B. Grésster Schidelumfang 54 cm. Hinsicht- 
lich Mundhdhle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem, Haut und dussere Geni- 
talien o. B. Psychisch: Recht zuriickgeblieben. Doch ziemlich aufgeweckt, interes- 
siert, lebhaft, recht gesprichig. Hilft sich selbst. Spielt gern. Gesichtsausdruck 
etwas stumpfsinnig. Driickt sich in kurzen, diirftigen Sitzen aus. Die Sprache etwas 
schnell, stossend, zuweilen stotternd, bei langen Worten etwas dysarthrisch. Stimme 
monoton. Sagt kiirzere Satze nach. 

Reihensprechen (Wochentage) richtig. (Monate) »Januar, Februar, Marz, April, 
Sonntag». Kann gar nichts vom Alphabet. Den Vaterunser einigermassen. (Zahlen 
1—20) richtig. Gegenstandbezeichnen: richtig. Priifung auf Praxie (Winken bzw. 
in die Hande klatschen) richtig. Pat. weiss seinen Namen, nicht sein Alter, nicht 
wann er geboren ist, nicht Jahrzahl, Monat oder Tag jetzt, weiss aber dass es Sommer 
ist und wo er ist, nicht wielange er hier gewesen ist. Weiss die Namen seiner Eltern, 
Geschwister, seines Heimatsortes und mehrerer seiner Mitpatienten. Kann — wenn- 
gleich diirftig und nur mit Hilfe — dariiber berichten was er wahrend des Tages 
gemacht hat. Kann nicht die einfachsten Additions- und Subtraktionsbeispiele aus- 
rechnen. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum 
eine vierziffrige Zahl. Weiss was er heute zu Mittag bekommen hat. (Was ist eine 
Gabel) »damit essen». (Tisch) »darauf essen». (Pferd) »Spielerei». (Fiinférestiick) 
»Geld». (Unterschied zwischen Schmetterling und Fliege) »der Schmetterling ist ver- 
schieden». (Glas und Holz) »Glas ist verschieden». (Papier und Pappe) »Pappe ist 
dicker>, Kann Jzderholms 9- und 10-Jahresteste gar nicht fertig bringen. Kann 
den Inhalt in einer kurzen vorgelesenen Notiz nicht wiedergeben. Keine Halluzina- 
tionen oder Wahnvorstellungen. Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren triage auf Licht. 
Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabismus concomit. Feinschlagiger Nystagmus. 
Kranialnerven im iibrigen o. B. Motilitaét, Sensibilitat, Reflexe und Gang o. B. Kein 
Klonus oder Tremor, keine Athetose. Romberg neg. 

1. 4. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Pupillen reagieren sehr 
schwach auf Licht. Lokalisiert den Lichtschein fehlerhaft. Strabismus conc. Oph- 
thalmoskopisch: Papillen nicht ganz distinkt begrenzt, ziemlich blass, die Gefasse 
fadendiinn. In der Peripherie der Augenhintergriinde zerstreute pigmentierte Herde, 
an solche bei Retinitis pigmentosa erinnernd. 

Mai 1929. Der Zustand des Pat. hat sich auffallend verschlechtert. Ist zuneh- 
mend dementer, stumpfsinniger und uninteressierter geworden. Weinerlich und reiz- 
bar. Zuweilen Zwangslachen und Zwangsweinen. Sprache verschlechtert. Nun er- 
heblich dysarthrisch, verwaschen, schnell, stossend, in eine itiberstiirzte Artikulation 
iibergehend. Mitunter Logoklonie. Oft plétzlicher Rededrang, ein stereotypes, in- 
haltsloses Geplapper mit ausgesprochener Perseverationstendenz. Monotone Stimme. 
Weiss seinen Namen, aber nicht sein Alter. Raum- aber nicht zeitorientiert. Kann 
gar nicht rechnen, liest die Wochentage richtig auf, nicht die Monate. Auffallende 
Bewegungsarmut und -verlangsamung. Recht oft doch Bewegungsdrang, wobei er 
planios an und um sich herumgreift. Fiihrt die Hand oft zwangsartig mit einer 
ziemlich schnellen Bewegung zu den Augen hinauf, was er bestandig zu iterieren 
pflegt. Keine sichere Hypertonie in der Muskulatur. Keine Paresen. Kein Klonus 
und Tremor, keine Athetose. Keine Ataxie. Die Sensibilitat erscheint o. B. Sehnen- 
reflexe lebhaft, gleich. Bauchreflexe o. B. Romberg neg. 

Gang: Geht sehr langsam und steif mit ziemlich kleinen Schritten, etwas vorn- 
tibergebeugtem Kopf und Oberkérper, miassig flektierten Kniegelenken. Die Fiisse 
werden wenig von der Unterlage erhoben. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Kann 
nicht laufen. Macht hierbei ein paar kurze, trampelnde, kleine steife Schritte, zu- 
weilen ziemlich breitbeinig, die ihn nur langsam weiter bringen. Romberg neg. Auf- 
fallende Bewegungsarmut und -verlangsamung. Doch recht oft Bewegungsdrang, 
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wobei er nervés um sich greift, mit den Achseln zuckt und ein wenig auf der Bank 
auf- und niederhiipft. Fiihrt die rechte Hand oft mit einer zwangsartigen, ziemlich 
schnellen Bewegung zu den Augenlidern. Grobe Kraft o. B. Angedeutete mobile 
Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. Kein Klonus und Tremor, keine 
Athetose. Keine Ataxie beim Knie-Hackenversuch. Sehnenreflexe wie friiher. Bauch- 
reflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. 


FAMILIE 13. 


Der Vatersvater der Mutter und der Muttersvater der Mutter waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Landwirt, 54 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
moskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., gestorben im Alter von 39 Jahren an Tbe. Im iibrigen 
gesund. 


Alrik K. PI—IlII. Geb. 19. 11. 1912. Aufg. 13. 6. 1923 in V. A. Partus o. B. 
Lernte im gewohnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im iibrigen 
normal bis zum 5. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Abnahme der Sehkraft, 
zu Erblindung fiihrend, ohne bekannten dusseren Anlass wahrgenommen wurde. Unter- 
sucht am 27. 6. 1921 von Dr. J. HOLMSTROM: Atrophia nervi optici. Schlechtes Leit- 
sehvermégen. — Pat. wurde am 19. 8. 1922 in die Blindenschule Vaxjé aufgenommen, 
von dort aber am 12. 6. 1923, da er ausserstande war sich den Unterricht zugutezu- 
machen, wieder entlassen. Seit Oktober 1922 typische epileptische Anfalle. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Ungefahr normal entwickelt fiir sein Alter. 
Allgemeinbefinden gut. Vit. org. cordis. Spricht gut, ganze Satze. Gehér o. B. Mo- 
tilitat o. B. Patellarreflexe o. B. Babinski neg. Geht gut. W. R. im Blut neg. 
Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Atrophia nervi optici post neurit. Isst selbst. 
Ist reinlich. Ziemlich still. Dez. 1926: Zunehmende Stumpfsinnigkeit. Hat im Verlaufe 
des Jahres schlecht zu gehen begonnen, breitspurig, mit schlechter Balanz und kleinen 
schleppenden Schritten. Reflexe o. B. Etwas Hypertonie in der Muskulatur. Aug. 
1927: Zustand verschlechtert. Spricht so schlecht, dass er nichts wiedergeben kann. 

Status Aug. 1927 (Verf.): K6rperlange 153 cm. Form des Schadels und des 
Gesichts o. B. Grésster Schidelumfang 55 cm. Ké6rperfiille und Muskulatur etwas 
reduziert. Cor wie friiher. Hinsichtlich Mundhohle, iibrige innere Organe, Lymph- 
driisen, Skelettsystem und 4ussere Genitalien 0. B. Leichte Acrocyanose der Hinde 
und Fiisse. Psychisch erheblich dement, apathisch, weinerlich und reizbar. Kann 
nicht beschaftigt werden. Isst selbst, aber steif, ungeschickt und langsam. Kann 
sich nicht anziehen. Meldet seine Bediirfnisse an. Sitzt viel, apathisch, zuweilen 
jahzornig, aufbrausend. Interessiert sich wenig fiir die Umgebung. Mitunter Zwangs- 
lachen und Zwangsweinen. Von Zeit zu Zeit Rededrang, ein sehr stereotypes, inhalts- 
loses Geplapper, mit stark ausgesprochener Perseverationstendenz. Oft wird das 
gleiche Wort oder ein kurzer Satz mehrmals iteriert. Starke Wortarmut. Stumpf- 
sinniges, starres Maskengesicht. Befolgt nur die einfachsten Aufforderungen. Die 
Sprache ist sehr dysarthrisch, schnell, verwaschen, stotternd, oft mit logokloner Wieder- 
holung von Silben oder Worten, und in eine iiberstiirzte Artikulation tibergehend, 
wodurch sehr schwer- oft unverstandlich. Aufmerksamkeit stark herabgesetzt, fliich- 
tig. Recht zugianglich. Fasst nur wenige, die einfachsten Fragen auf. Die Ant- 
worten sind dusserst diirftig, oft nur ein oder ein paar Worte, haufig agrammatisch. 

Nachsprechen (ich bin in Lund gewesen im Sommer) »Sommer». Reihensprechen 
(Wochentage) lasst Mittwoch aus. (Monate) keine Antwort. (Zahlen 1—20) »1, 2, 
3, 4, 7, 10>. (Alphabet) »8, 9, 10, 10». Kann nichts vom Vaterunser. Gegenstand- 
bezeichnen: Benennt ein paar Gegenstande richtig. Priifung auf Praxie (Winken bzw. 
in die Hande klatschen) macht einige ungeschickte Andeutungen zu winken. Das 
letztere besser. Pat. weiss seinen Namen, aber nicht sein Alter, nicht wann er ge- 
boren ist, nicht Jahrzahl, Monat und Tag: jetzt, weiss dass wir Sommer haben, weiss 
wo er ist, aber nicht wie lange er hier gewesen ist. (Wie heissen deine Geschwister?) 
»Olga, Olga, Olga». Weiss nicht wie viele Geschwister er hat, nicht seinen Heimats- 
ort, keine Namen des Personals oder solche von Mitpatienten. Weiss was er zu 
Mittag bekommen hat. Kann nicht die einfachsten Additions- und Subtraktionsbei- 
spiele ausrechnen. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das 
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Optimum eine zweiziffrige Zahl. Gefragt was er heute gemacht hat, verbigeriert er 
»draussen, draussen». (Was ist eine Gabel?) »Gabel». (Zu was wird sie beniitzt?) 
»Essen», (Tisch) »Tisch». Kann Jederholms 8- und 9-Jahresteste gar nicht fertig 
bringen. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Kata- 
lepsie. Bisweilen negativistisch. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren minimal auf Licht. 
Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabismus diverg. Grobschlagiger Nystag- 
mus. Kranialnerven im tibrigen o. B. Ausgesprochene Bewegungsarmut und -ver- 
langsamung. Ab und zu stereotyper, planloser Bewegungsdrang, wobei er sich auf 
der Abteilung herumschleppt und an allem herumgreift. Die grobe Kraft erscheint 
diffus etwas herabgesetzt. Die Muskulatur etwas reduziert. Keine fibrillaren Zuk- 
kungen. Massige, mobile Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. Kein 
Klonus und Tremor, keine Athetose. Die Sensibilitét kann nicht gepriift werden. 
Reagiert auf Nadelstiche. Der Finger-Nasen- und Knie-Hackenversuch werden ziem- 
lich langsam ausgefiihrt, nicht ungeschickt. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals 
paradoxes Phanomen angedeutet pos. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski 
neg. Romberg angedeutet pos. 

Gang: Kann ohne Unterstiitzung gehen, aber dusserst langsam, steif und unge- 
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Fig. 6. Stammbaum 13A und 13 (Ausschnitt). 


schickt. Schleppt sich mit sehr kleinen, starren und unsicheren Schritten, oft in 
Seitenrichtung, gern ziemlich breitbeinig dahin; hat dabei adduzierte, ziemlich stark 
flektierte Kniegelenke, leicht einwarts gedrehte Fiisse, steif vorniibergebeugten Kopf 
und Oberkérper, im allg. flektierte Arme ohne Mitbewegungen. Die Fiisse werden 
minimal vom Boden erhoben. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Ist beim Gehen 
angstlich, steht meistens und trampelt eine zeitlang auf der gleichen Stelle, ehe er in 
Gang kommt, knickt hierbei meistens stark mit den Beinen, fiihrt wackelnde Bewe- 
gungen mit dem K6rper aus, wobei oft ein unregelmassiger, grobschlagiger Tremor 
im ganzen Korper zu bemerken ist. Sinkt zuweilen zu Boden, greift gern nach um- 
gebenden Gegenstanden. Die ganze Kérperhaltung ausserordentlich starr. Erfasst 
man ihn an der Hand um ihn zum Gehen zu bringen, bleibt er zuerst eine zeitlang 
stehen, trampelt auf der gleichen Stelle, will gern zu Boden sinken. Kann unméglich 
laufen. Wackelt und fallt auf einen leichten Puff hin um. 

22. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). Keine Zellen. W. R. im Liquor neg. 

27. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtperzep- 
tion. Unvollstandige Lokalisation. Papillen gelbblass. Gefasse fadendiinn, kaum 
bemerkbar. Peripher in den Augenhintergriinden knochenkérperchenartige Pigmen- 
tierungen. 

Nov. 1928. Elektrische Untersuchung der Muskulatur. Keine sicheren quanti- 
tativen oder qualitativen Veranderungen. 
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April 1929. Der Zustand des Patienten hat sich weiter stark verschlechtert. 
Tief dement, stumpf, weinerlich und reizbar. Isst selbst, aber sehr langsam, steif und 
ungeschickt. Muss im iibrigen mit allem geholfen werden, sitzt meistens stumpfsinnig. 
Kriecht bisweilen sehr langsam und starr am Boden umher. Die Sprache fast unver- 
standlich. Sie besteht hauptsachlich aus unartikulierten, lallenden Lauten, die oft 
iteriert werden. Reagiert unbedeutend auf Anreden. Weint oft ohne Anlass. 

Der Gang hat sich successiv weiter wesentlich verschlechtert. Kann nun nicht 
ohne Unterstiitzung gehen, und mit Unterstiitzung nur mit grésster Schwierigkeit 
einige Schritte. Sinkt immer wieder auf den Boden zusammen. Schleppt sich mit 
sehr kleinen, steifen Schritten, stark vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper, stark 
flektierten Kniegelenken, ziemlich breitbeinig dahin. Die Fiisse werden nicht von der 
Unterlage erhoben. Die Schrittlange betragt nicht mehr als ein paar cm. Tritt mit 
der ganzen Fusssohle auf. Wirkt beim Gehen 4dusserst angstlich, steht meistens und 
trampelt auf der gleichen Stelle, schwankt, greift gern nach der Umgebung. FaAllt auf 
den geringsten Puff hin um. Romberg pos. Stark ausgesprochene Bewegungsarmut 
und -verlangsamung. Von Zeit zu Zeit Bewegungsdrang etwa wie friiher. In Bettlage 
liegt Pat. mit vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper, ziemlich stark flektierten 
Hiift- und Kniegelenken. 

Die grobe Kraft kann nicht naher gepriift werden, erscheint aber massig herab- 
gesetzt, diffus. Die Muskulatur ziemlich stark reduziert, diffus. Ab und zu fibrillaire 
Zuckungen. Elektrische Untersuchung: Auf faradischen Strom quantitativ relativ her- 
abgesetzt, auf galvanischen Strom unbedeutend trager als normal. Ziemlich starke 
Hypertonie von mobilem, rigidem Typus in der Muskulatur. Kein Klonus und Tremor, 
keine Athetose. Sehnenreflexe wie friiher. Bauchreflexe 0. B. Oppenheim und 
Babinski meistens neg., jedoch bei ein paar Untersuchungsgelegenheiten die letzte Zeit 
pos. Starke Acrocyanose der Hande und Fiisse. Kranialnerven wie friiher. Massiges 
Salbengesicht. 

26. 11. 1929. Weitere Verschlechterung. Kann seit einigen Monaten nicht selbst 
essen. Kann nun nicht gehen, nicht stehen, nicht einmal mit Unterstiitzung. Kann 
nur mit starker Stiitze sitzen. Fallt sonst wie ein Stiick Holz um. Starke Hypertonie 
von rigidem Typus. Andeutung zu Kontrakturen. Reflexe wie friiher. Kein Klonus 
und Tremor, keine Athetose. Befolgt keine Aufforderungen. 

27. 11. 1929. Gehirnpunktion. Histologische Untersuchung des Punktates aus- 
gefiihrt von Prof. EINAR SJGVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie 
pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

3. 5. 1930. Gestorben. Histol. Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt von Prof. 
E. SJGVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie pathogn. Parenchym- 
veranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 2, 1924: 3, 1925: 8, 1926: 24, 
1927: 11, 1928: 9, 1929: 13. 


FAMILIE 13 A. 


Prob. in Fam. 13 und in Fam. 13 A sind Geschwisterkinder und Geschwisterenkel. 

Der Vatersvater des Vaters und der Muttersvater des Vaters des Prob. waren 
Geschwister. 

Der Vater des Prob., Arbeiter, 56 Jahre. Hochgradiger Trinker seit dem 35. 
Lebensjahr. Nach Amerika geflohen. Lues wird laut den Aufnahmeakten des Prob. 
verneint. 

Die Mutter des Prob., 60 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Kein Abort. Lues wird verneint. W. R. im Blut neg. (Verf.). 

Der Vatersvater des Prob. Quartalsaufer. 

Der Vater der Vatersmutter des Prob., Nikolaus, geb. 4. 12. 1807, laut H. L.: 
»schwaches Geh6r, verkriippelt im Fuss». 


Dagmar F. S1, P II—III. Geb. 31. 10. 1908. Aufg. 24. 8. 1918 in D. S. S. Partus 
o. B. Lernte im gew6hnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im 
iibrigen normal bis zum 6. Lebensjahr, da allmahlich eintretende starke Abnahme der 
Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache beobachtet wurde. 
Ist eine zeitlang in die Kleinkinderschule gegangen. Am 2. 7. 1917 untersucht von 
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Dr. K. STALBERG: Papillen gelbblass, am starksten rechts. In beiden Maculae ein 
rotbrauner, scharf begrenzter, runder Fleck von */, Papillendurchmesser. — Seit Mai 
1915 typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampf- 
zuckungen. Pat. wurde im Herbst 1916 in die Anstalt fiir Schwachsinnige in Vil- 
helmsro aufgenommen. Status dort: Etwas schwiachlich fiir ihr Alter. Schaidelform 
o. B. Allgemeinbefinden gut. Hinsichtlich Mundhoéhle, innere Organe, Skelettsystem, 
Haut und Muskulatur o. B. Gehér o. B. Sprache o. B. Motilitat, Reflexe und Gang 
o. B. Kann sich nicht selbst waschen oder anziehen, wohl aber selbst essen. Ist 
ordentlich und reinlich. Sehr weinerlich und reizbar. Kein Vermégen zu Initiative 
oder Ausdauer. Kann einfachere Auftrige ausfiihren. Aufmerksamkeit herabgesetzt. 
Kann beurteilen welche Gegenstande sich um sie herum befinden. Schlechtes Ver- 
mégen sich zusammenhangend auszudriicken, Schliisse zu ziehen oder sich selbst 
durchzuhelfen. Kann rein sprechen, es fallt ihr jedoch schwer einige klare Sitze 
herauszubringen. 

Aus Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kérperlange 132 cm. Kann gehen. 
Muss gefiittert werden. Es fallt ihr schwer klar zu sprechen. Wurde in der Asyl- 
abteilung gepflegt. Gest. am 31. 8. 1922. »Epilepsia». 

Katamnestisch: Seit dem Alter von 8 Jahren von Jahr zu Jahr zunehmend 
stumpfsinnig, dement, weinerlich und reizbar. Vergass allmahlich alles was sie ge- 
lernt hatte. Konnte die spateren Jahre mit nichts beschaftigt werden. Die Sprache 
wurde successiv schlechter, zunehmend verwaschen und schwerverstandlich und ver- 
schwand schliesslich ganz, sodass sie das letzte Lebensjahr kaum sprechen konnte. 
Der Gang wurde allmahlich schlechter. Ging mehr und mehr langsam, strauchelnd, 
mit kleinen schleppenden Schritten. Konnte aber, wenngleich mit Schwierigkeit, ohne 
Unterstiitzung gehen. Fiel leicht um. 


FAMILIE 14. 


Der Vater des Prob., Arbeiter, 50 Jahre. Laut Mitteilung »etwas apathisch». 

Die Mutter des Prob., gestorben an »Riickenmarkleiden» im Alter von 40 Jahren. 

Der Muttersvater des Prob. Trinker. 

Ein Bruder der Vatersmutter der Muttersmutter des Prob., Mans, geb. 21. 9. 
1799, laut H. L. 1819 »fallsiichtig». ; 


Annie F. P I—III. Geb. 10. 1. 1909. Aufg. 11. 9. 1920 in D. S. S., tiberfiihrt nach 
V. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gewéhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen 
und entwickelte sich im tibrigen normal bis zum 7. Lebensjahr, da successiv eintre- 
tende starke Abnahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte Aussere 
Ursache wahrgenommen wurde. Am 17. 3. 1918 untersucht von Dr. J. HOLMSTROM: 
Chorioretinitis centralis oc. amb. Ophthalmoskopisch: Emmetrop. Visus */s. Einige 
feine Punkte in der Macula. Neuerdings vom gleichen Arzt untersucht am 25. 7. 1919: 
Visus abgenommen. Ca. 4/20 mit exzentrischer Fixation. Feinkérnige Triibung (Pig- 
ment in der Maculagegend). — Ist zwei Jahre in die Kleinkinderschule gegangen. Seit 
1918 typische epileptische Anfille mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuk- 
kungen. Untersucht am 21. 7. 1919 auf der Augenpol. Lund (Nr. 1094): Chorioiditis 
disseminata. Hier und da zerstreute Pigmentherde von typischem Aussehen peripher 
in der Retina (»Pfeffer und Salz»). Papillen graulich. Sehr diinne Gefasse. Visus 
oc. amb. = Fingerzahlen 2—-3 m. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Gutes All- 
gemeinbefinden. Haut, Muskulatur, innere Organe o. B. Gutes Gehér, deutliche Ar- 
tikulation, spricht in Satzen. Visus —*/20. Motilitaét, Reflexe und Gang o. B. Hilft 
sich selbst. Versucht sich gut aufzufiihren, wirkt aber in hohem Grade unruhig. Auf- 
merksamkeit wechselnd, im allgemeinen recht gut. Recht gute Auffassung von Per- 
sonen, Anreden, Zeit und Raum. Geistestatigkeit, Urteil und Gedachtnis herabgesetzt. 
Im Herbst 1922 unruhig und stérend. Ausserstande sich irgend einen Unterricht 
zugutezumachen. 18. 11. 1922: Ist stumpfsinniger und gleichgiiltiger als zuvor gewor- 
den. Beschaftigt sich mit nichts. Will nicht weben. Wuchs: gross und kraftig. 
Patellarreflexe 0. B. Babinski neg. W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augen- 
pol. Lund): Atrophia nervi optici plus Retinochorioiditis oc. amb. (Lues hereditaria?). 
Lumbalpunktion unméglich. Hg-Schmierkur begonnen. Juli 1927: Das letzte Jahr 
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betrachtlich stumpfsinniger. Geht allmahlich viel schlechter, mit kleinen, schleppen- 
den Schritten. 

Status Sept. 1927 (Verf.): Kérperlinge 165 cm. Ziemlich abgemagert. Sieht 
blass und schwach aus. Schidel- und Gesichtsform o. B. Grésster Schidelumfang 
55 cm. Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem und 
dussere Genitalien o. B. Starke Acrocyanose der Hande und Fiisse. Salbengesicht. 
Psychisch: Bedeutend dement, apathisch, weinerlich und reizbar. Isst selbst, aber 
sehr langsam, steif und ungeschickt. Muss im iibrigen mit allem geholfen werden. 
Meldet ihre Bediirfnisse nicht an. Kann mit nichts beschaftigt werden. Interessiert 
sich héchst unbedeutend fiir die Umgebung. Lacht und weint zuweilen zwangsartig. 
Bewegt sich wenig von der Stelle, sitzt in der Regel wo man sie hingesetzt hat. 
Stumpfsinniger, steifer Gesichtsausdruck. Bisweilen ein gewisser Bewegungsdrang, 
wobei sie um sich greift usw. Befolgt die einfachsten Aufforderungen, wie die Zunge 
herauszustrecken etc., wenngleich langsam und ungeschickt. Aufmerksamkeit stark 
herabgesetzt. Von Zeit zu Zeit Rededrang, wobei sie einzelne Worte ausstosst, oft 
»Mamma» oder »ja, ja> oder unartikulierte Laute mit ausgepragter Perseverations- 
tendenz. Ihre Sprache ist ausserordentlich dysarthrisch, verwaschen, schnell, stotternd, 
oft mit Logoklonie, wodurch in hohem Grad schwer- oft unverstaéndlich. Monotone 
Stimme. Fasst nur wenige, die einfachsten Fragen auf. Die Antworten bestehen nur 
aus einem oder aus ein paar Worten, die oft iteriert werden. Hochgradige Wort- 
armut, oft agrammatisch. 

Nachsprechen: Kann bisweilen ein einzelnes Wort nachsagen, nicht Satze. 
Reihensprechen: Kann keine Namen der Wochentage oder Monate. Nichts vom Alpha- 
bet. (Zahlen 1—10) »10, 10>. Gegenstandbezeichnen: Murmelt unartikuliert. Priifung 
auf Praxie (Winken bzw. in die Hande klatschen): Kann gar nichts, macht nur einige 
ungeschickte, kleine Bewegungen mit den Handen. (Wie heisst du?) »Annie, Annie». 
(Wie alt?) alt, alt». (Wo bist du?) »Bett>. (Wie heisst die Mamma?) »verheiratet 
ist sie, verheiratet ist sie». Weiss nicht die Namen ihrer Geschwister, ihres Heimats- 
ortes, nicht wo sie ist, ist nicht zeitorientiert. Keine Katalepsie. Zuweilen nega- 
tivistisch, 

Neurologisch: Pupillen rund, iiber mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf 
Licht. Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabismus converg. Grobschlagiger Nystag- 
mus. Das Gehor erscheint relativ gut. Facialis und Hypoglossus o. B. Stark aus- 
gesprochene Bewegungsarmut und -verlangsamung. In Bettlage liegt sie mit steif 
vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper, ziemlich stark flektierten Hiiften-, Knie- 
und Ellbogengelenken. Die grobe Kraft kann nicht naher gepriift werden. Die 
Muskulatur diffus ziemlich reduziert. Keine fibrillaren Zuckungen. Ausgesprochen 
starke Hypertonie von mobilem, rigidem Typus in der Muskulatur. Kein Klonus und 
Tremor, keine Athetose. Reagiert mit Abwehrbewegungen auf Nadelstiche. Finger- 
Nasen- und Knie-Hackenversuch sehr langsam, steif, etwas ungeschickt. Sehnen- 
reflexe lebhaft, gleich. Westphals paradoxes Phinomen zeitweise vorhanden. Bauch- 
reflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. Romberg angedeutet pos. 

Gang: Kann ohne Unterstiitzung gehen, aber nur mit grosser Schwierigkeit, 
ausserst langsam, starr und ungeschickt. Schleppt sich vorsichtig mit sehr kleinen, 
steifen und unsicheren Schritten dahin, nicht selten in Seitenrichtung, etwas breit- 
beinig, mit adduzierten, ziemlich stark flektierten Kniegelenken, etwas einwarts ge- 
drehten Fiissen, steif vorniibergebeugtem Kopf und OberkGérper, meistens starr flek- 
tierten Armen. Keine Mitbewegungen. Die Fiisse werden nicht oder nur minimal 
von der Unterlage erhoben. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Die ganze K6rper- 
haltung sehr starr. Wirkt oft angstlich wenn sie gehen soll, steht in der Regel und 
trampelt eine zeitlang auf der gleichen Stelle bevor sie in Gang kommt, fiihrt wackelnde 
Bewegungen mit dem Oberkérper aus, wobei sie oft im ganzen Korper zittert. Knickt 
zuweilen stark mit den Beinen, will zu Boden sinken. Ergreift man sie an den Handen 
um sie zum Gehen zu bringen, bleibt sie zuerst angstlich stehen und trampelt auf der 
gleichen Stelle, will hierbei wiederholt zu Boden sinken. Fallt auf einen leichten 
Puff um. Kann unméglich laufen. 

22. 3. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor, Nonne 
neg. Pandy (+). 2 Zellen. W. R. im Liquor neg. 

27. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtper- 
zeption? Auf beiden Seiten hinterer, sternf6érmiger Corticalis-Katarakt. Blasse Pa- 
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pillen mit diinnen Gefassen und peripher in den Augenhintergriinden sehr kraftige 
Pigmentierungen vom pigmentosa-Typus. 

Dez. 1928. Der Zustand hat sich successiv weiter stark verschlechtert. Ist das 
letzte Halbjahr tief apathisch gelegen. Harn und Fazes gehen ins Bett. Muss ge- 
fiittert und mit allem geholfen werden. Hat stark gemagert. Decubitus. Reagiert 
nicht auf Anreden. Dreht héchstens bisweilen den Kopf ein wenig. Iteriert ab und 
zu »Essen, Essen», »ja, ja» oder dgl., sonst nur unartikulierte, lallende Laute. Befolgt 
keine Aufforderungen. Stumpfsinniges Maskengesicht mit wenig und stereotyper 
Mimik. Jammert bisweilen, weint ein wenig. Seit ein paar Monaten kann Pat. weder 
gehen noch stehen, auch nicht mit Unterstiitzung. Kann nur mit starker Stiitze 
sitzen. Ausserordentlich starke Bewegungsarmut und -verlangsamung. Pat. liegt 
apathisch und steif im Bett, in starke Hockstellung mit stark vorniibergebeugtem 
Kopf und Oberkérper, das Kinn den Thorax tangierend, maximal flektierten Hiuft-, 
Knie- und Ellbogengelenken, die Fiisse in massiger Flektions-Supinationsstellung. 
Fiihrt mitunter unbedeutende, kleine, ungeschickte kratzende und zupfende Bewe- 
gungen aus. Kann sich im Bett nur unbedeutend riihren. Dreht sich ein wenig. Die 
Muskulatur sehr stark reduziert. Fibrillare Zuckungen. Elektrische Untersuchung: 
Auf faradischen Strom quantitativ relativ herabgesetzt, auf galvanischen Strom un- 
bedeutend tragere Zuckungen als normal. Kein Klonus und Tremor, keine Athetose. 
Sehnenreflexe wie friiher. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski pos. 
bilateral. 

14, 3. 1929. Gestorben. Histologische Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt von 
Prof. Einar SJGVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie pathogno- 
monischen Parenchymverinderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1924: 21, 1925: 35, 1926: 1, 1927: 24, 
1928: 41, 1929: 11. 


Johan F. (Bruder der vorigen). SI, P II—III. Geb. 23. 6. 1905. Aufg. 10. 6. 1914 
in D. S. S. Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 5. Lebensjahr, da all- 
mahlich eintretende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne 
bekannten diusseren Anlass beobachtet wurde. Seit Sommer 1913 epileptische Anfialle. 
Pat. wurde am 22. 8. 1913 in die Blindenschule Vaxjé aufgenommen, von wo er am 9. 6. 
1914, da er ausserstande war sich den Unterricht zugutezumachen, wieder entlassen 
wurde. Dortige Augendiagnose: Atrophia nervi optici. Lichtperzeption. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: K6rperlange 129 cm. Grésster Schadel- 
umfang 51 cm, regelmassig geformt. Kann Licht und Dunkel unterscheiden. Gehér 
gut. Deutliche Artikulation, stottert bisweilen. Schwachlich. Haut, Skelettsystem, 
Muskulatur, innere Organe o. B. Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Kann sich selbst 
beim Anziehen helfen etc. Im allgemeinen gehorsam, ab und zu eigensinnig und auf- 
brausend. Aufmerksamkeit herabgesetzt, unbestandig. Beantwortet Fragen mit ein- 
zelnen Worten, selten mit Satzen. Oft sitzt er und plaudert unaufhGrlich vollkom- 
men unzusammenhangend. Hat keinerlei Vorstellung von Zeit und Raum, scheint 
fiir abstrakte Begriffe nicht vollkommen unzuganglich zu sein. Sehr schlechtes Ge- 
dachtnis. Interessiert an praktischen Arbeiten, Weben. Gest. am 15. 12. 1917. War 
das letzte Jahr in der Asylabteilung der Anstalt. 

Katamnestisch: Wurde zunehmend apathischer und wirrer. 


FAMILIE 15. 


Der Vater des Prob., Schmied, 59 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
moskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 59 Jahre. Laut Mitteilung gesund. Hat zwei Aborte 
gehabt. 


Harry M. P I—IIlI. Geb. 4. 12. 1907. Aufg. 14. 6. 1917 in D. S. S., iberfiihrt nach 
VY. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gewéhnlichen Alter zu gehen und zu 
sprechen und entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 7. Lebensjahr, da successiv . 
eintretende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannten 
ausseren Anlass wahrgenommen wurde. Untersucht am 7. 4. 1914 in der Augenab- 
teilung des Akademischen Krankenhauses in Uppsala (Nr. 92): Chorioretinitis oc. amb. 
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Medien der Augen o. B. Im Maculagebiet bilateral kleine pigmentierte feine Herde. 
In der Peripherie sind keine grésseren Veranderungen wahrzunehmen. Visus ca. 
S/13 oc. amb. W. R. im Blut neg. — Pat. wurde am 23. 9. 1915 in Tomteboda auf- 
genommen, von wo er am 13. 6. 1917 wegen Unvermégens sich den Unterricht zugute- 
zumachen entlassen wurde. Dortige Augenuntersuchung (Doz. E. ForsMARK): Retino- 
chorioiditis oc. amb. Staubfeine Glaskérpertriibungen. In der Macula ein gelbroter 
Herd mit pigmentiertem Rand. Peripher Massen von kleinen chorioiditischen Herden. 
Visus oc. dxtr. = Fingerzahlen 1 m, oc. sin. = Fingerzahlen */2 m. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Graziler Kérperbau. Gutes Allgemeinbe- 
finden. Innere Organe o. B. GehGér o. B. Deutliche Artikulation. Spricht in Satzen. 
Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Fiihrt sich gut auf. Hilft sich selbst. Stimmungs- 
lage ruhig. Aufmerksamkeit gut. Aussert sich formell klar und zusammenhangend. 
Kann dariiber berichten was geschehen oder gesagt worden ist. Kann einfache Schliisse 
ziehen. Ejignet sich abstrakte Begriffe an. Recht gutes Gedichtnis. Ziemlich gute 
Auffassung von Personen und Ereignissen in der Umgebung, von Zeit und Raum. 
Weben, Rechnen und Lesen machen ihm Freude. Fiihrt Addition und Subtraktion 
im Zahlengebiet 1—50 aus. 6. 11. 1922: Heute ein typischer epileptischer Anfall. 
Marz 1923: Vit. org. cordis. H6rt Fliisterstimme auf 3 m. Keine Paresen. Patellar- 
reflexe o. B. Babinski neg. Romberg neg. W. R. im Blut neg. Schwachsinnig. 
Ruhig, gefiigig. Hilft sich selbst. Spricht in Satzen. Augenuntersuchung (Augenpol. 
Lund): Atrophia nervi optici + Retinochorioiditis oc. amb. + Macul. corn. dxtr. Mai 
1926: Der Zustand hat sich sehr verschlechtert, aber mehr physisch als psychisch. 
Wahrend des Jahres zunehmend apathisch. Geht schlechter. Spricht schlechter. 

Status im Sept. 1927 (Verf.): K6érperlange 160 cm. Allgemeinbefinden gut. 
Schadel- und Gesichtsform o. B. Grésster Schadelumfang 54 cm. Cor wie friiher. 
Hinsichtlich Mundhohle, tibrige innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem und 
aussere Genitalorgane o. B. Massige Acrocyanose der Hande und Fiisse. Psychisch: 
Ziemlich dement, apathisch und gleichgiiltig. Recht weinerlich und reizbar. Doch 
ein augenfalliges Interesse fiir die Umgebung. Aufmerksamkeit recht vermindert, 
doch relativ bemerkenswert erhalten. Isst selbst, aber langsam, steif. Kann sich 
nicht selbst anziehen. Meldet seine Bediirfnisse an. Sitzt gerne apathisch. Versucht 
‘doch bisweilen Blindenschrift zu drucken, was aber schlecht und sehr langsam geht. 
Webt ein wenig. Starrer, stumpfsinniger Gesichtsausdruck mit wenig und stereotyper 
Mimik. Von Zeit zu Zeit und recht oft ein gewisser Rededrang, ein kindisches, diirf- 
tiges, ziemlich stereotypes Geplapper mit ausgesprochener Perseverationstendenz. Ist 
zuganglich und zeigt ein augenscheinliches Interesse fiir die Untersuchung. Die 
Sprache ist ziemlich dysarthrisch, etwas stotternd, langere Worte sind recht schwer- 
verstandlich. Sehr monotone Stimme. Beantwortet Fragen mit kurzen, diirftigen 
Satzen. Auffallende Wortarmut. 

Nachsprechen: Sagt kiirzere Satze nach. Reihensprechen (Wochentage) richtig. 
(Monate) lasst Juli aus, sonst richtig. (Zahlen 1—50) richtig. Liest das Alphabet 
richtig auf. Kann nur den ersten Satz im Vaterunser. Gegenstandbezeichnen: richtig. 
Priifung auf Praxie (Winken bzw. in die Hande klatschen) etwas steif und langsam, 
sonst recht. Pat. weiss seinen Namen und sein Alter, nicht wann er geboren ist, nicht 
Jahrzahl, Monat und Tag jetzt, weiss aber dass es Sommer ist. Glaubt dass er in 
Vanersborg ist, weiss nicht wie lange er hier gewesen ist. Nennt richtig die Namen 
seiner Eltern, drei seiner Geschwister, seinen Heimatsort, mehrere des Personals und 
hiesiger Mitpatienten. Addiert und subtrahiert richtig ein- und leichtere zweiziffrige 
Zahlen. (Was hast du heute gemacht?) »von Kindern gelesen, von einem Knaben 
‘der Gustav hiess, der ein Fahrrad bekam». Weiss was er heute zu Mittag bekommen 
hat. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum eine 
-dreiziffrige Zahl. (Unterschied zwischen Schmetterling und Fliege?) »der Schmetter- 
ling ist grésser>. (Glas und Holz?) »das Holz ist starker, Glas gehoért zum Fenster». 
(Papier und Pappe?) »Pappe ist starker». Kann Jederholms 9- und 10-Jahresteste 
nicht fertig bringen. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. 
Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf Licht. 
‘Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabism. diverg. oc. sin. Grobschlagiger Nystagmus. 
Starke Bewegungsarmut und -verlangsamung. Die grobe Kraft ist ziemlich gut. Deut- 
liche mobile Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. Kein Klonus und 
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Tremor, keine Athetose. Die Sensibilitat erscheint o. B. Finger-Nasen- und Knie- 
Hackenversuche etwas langsam, im iibrigen 0. B. Diadokokinesisversuch wird langsam 
und ungeschickt ausgefiihrt. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals paradoxes 
Phanomen ist meistens vorhanden. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. 
Romberg neg. 

Gang: Geht ohne Unterstiitzung, aber dusserst langsam, steif und ungeschickt. 
Schleppt sich mit sehr kleinen, starren Schritten, steif vorniibergebeugtem Kopf und 
OberkGrper, adduzierten, ziemlich stark flektierten Kniegelenken, leicht einwarts 
gedrehten Fiissen dahin. Keine Mitbewegungen der Arme, die in der Regel starr flek- 
tiert gehalten werden. Die Fiisse werden nur wenig von der Unterlage erhoben. Tritt 
mit der ganzen Fusssohle auf. Die ganze Kérperhaltung ausserordentlich starr. Wirkt 
unsicher, wenn er gehen soll, steht bisweilen und trampelt eine zeitlang auf der gleichen 
Stelle, bevor er in Gang kommt, wobei oft ein grobschlagiger, unregelmassiger Tremor 
im ganzen K6érper beobachtet wird. Kann nicht einmal wenn man ihn an beiden 
Handen halt anders als eben geschildert gehen. Kann unmdglich laufen. Gibt man 
ihm einen leichten Puff, trampelt er angstlich einige kleine Schritte nach vorn und 
will vorwarts fallen. 

29. 3. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). 1 Zelle. W. R. im Liquor neg. 

12. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtperzep- 
tion. Lokalisiert nicht. Papillen blass mit fadendiinnen Gefassen. Peripher in den 
Augenhintergriinden knochenkérperchenartige Pigmentierungen. 

Dez. 1928. Elektrische Untersuchung der Muskulatur: Keine quantitativen oder 
qualitativen Veranderungen. 

April 1929. Der Zustand des Pat. hat sich allmahlich weiter wesentlich ver- 
schlechtert. Bedeutend dementer und stumpfsinniger. Isst selbst, aber sehr lang- 
sam, steif und ungeschickt. Muss im tibrigen mit allem geholfen werden. Sitzt 
meistens stumpfsinnig da. Interessiert sich wenig fiir die Umgebung. Plaudert bis- 
weilen mit sich selbst, ein sehr stereotypes, inhaltsloses, diirftiges Geplapper mit aus- 
gesprochener Perseverationstendenz. Aufmerksamkeit stark herabgesetzt. Kann nur 
ein paar, die einfachsten Fragen beantworten. Antwortet dusserst diirftig, meistens. 
nur ein paar Worte. Glaubt dass er in Stockholm ist. Beim Aufzahlen der Monate 
lasst er mehrere aus. Kann nicht die einfachsten Additions- und Subtraktionsbei- 
spiele ausrechnen. Kann nicht die einfachsten Unterschiedsfragen (Jederholms 8- 
Jahrestest) beantworten. Benennt ein paar einfachere Gegenstande richtig. Die 
Sprache des weiteren verschlechtert, bedeutend dysarthrisch, verwaschen, stotternd, 
zuweilen mit Logoklonie, weshalb oft sehr schwerverstandlich. Die Stimme ausser- 
ordentlich monoton. Noch starker ausgesprochene Bewegungsarmut und- verlangsa- 
mung. Zupft bisweilen etwas an einem Knauel herum. 

Der Gang hat sich sehr verschlechtert. Kann nur mit grésster Schwierigkeit 
ohne Unterstiitzung einige Schritte gehen, ausserst langsam, steif, oft wackelnd, 
schwankend, in ausgepragter Hockstellung, mit sehr kleinen, schleppenden Schritten. 
Fallt auf den geringsten Anlass hin um. Keine Mitbewegungen. Es fallt ihm schwer 
ins Gehen zu kommen, er trampelt auf gleicher Stelle, schwankt zuweilen, hat an- 
scheinend Angst vor dem Gehen, will ab und zu umfallen. Kranialnerven wie friiher. 
Die grobe Kraft erscheint etwas herabgesetzt, diffus. Die Muskulatur etwas reduziert. 
Keine fibrillaren Zuckungen. Elektrische Untersuchung: Reagiert o. B. auf faradischen: 
und galvanischen Strom. Kein Klonus und Tremor, keine Athetose. Sehnen- und 
Bauchreflexe wie friiher. Oppenheim und Babinski rechts angedeutet pos., links. 
neg. Romberg pos. Starke Acrocyanose der Hinde und Fiisse. Salbengesicht. 

29. 1. 1930. Gehirnpunktion. Histologische Untersuchung des Punktates, aus- 
gefiihrt von Prof. EINAR SJOVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie-: 
pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

16. 5. 1930. Gestorben. Histologische Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt von 
Prof. E. SJGvALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie pathogno- 
monischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 3, 1924: 15, 1925: 18, 1926: 20, 
1927: 14, 1928: 19, 1929: 11. ; 
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Algot M. (Bruder des vorigen). SI, P II—III. Geb. 13. 2. 1902. Aufg. 13. 6. 1912 
in D. S. S. Partus o. B. Lernte im gewoéhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und 
entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 7. Lebensjahr, da allmahlich eintretende 
starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte Aussere Ur- 
sache wahrgenommen wurde. Ist einen Semester in die Kleinkinderschule gegangen. 
Wurde 1910 in der Augenpol. des Serafimerkrankenhauses untersucht (Nr. 3720): 
Chorioiditis et Retinitis disseminata oc. amb. + Atrophia nervi optici oc. amb. Visus 
oc. amb. = 0. Pat. wurde im Juli 1911 in Tomteboda aufgenommen, von wo er am 
13. 6. 1912 wegen Unvermégens sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. 
Dortige Augendiagnose (Doz. E. FORSMARK): Retinochorioiditis spec.? Schnupftabak- 
ahnliches Pigment iiber die ganzen Augenhintergriinde und retinitische Atrophie der 
Papillen. Visus oc. amb. = 0. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Keine Miss- 
bildungen. Herzténe nicht ganz rein. Ubrige innere Organe und Muskulatur o. B. 
Geh6r gut. Nystagmus. Sprache deutlich. Spricht in Satzen. Motilitat, Reflexe und 
Gang o. B. »Hat hier wahrend einer Nacht einen Anfall gehabt». Hilft sich selbst. 
Freundlich, gefiigig. Gesichtsausdruck recht aufgeweckt. Aussert sich formell klar 
und zusammenhangend. Recht gute Aufmerksamkeit. Fasst Personen und Freig- 
nisse in der Umgebung auf. Weiss die Wochentage. Gibt mit dem Gefiihl eine ganze 
Reihe von Gegenstaénden korrekt an. Gedachtnis dusserst schlecht. Kann nicht dar- 
liber berichten was geschehen oder gesagt worden ist. Kann sich keine abstrakten 
Begriffe aneignen. Liest Blindenschrift. Zahlt bis 7 und addiert innerhalb dieser 
Zahlenserie. Gestorben am 21. 3. 1916. »Tbe. pulmon.». 

Katamnestisch: Seit 1913 jahrlich typische epileptische Anfalle mit Bewusst- 
losigkeit und generelien Krampfzuckungen. Pat. wurde die letzten Jahre dementer, 
stumpfsinniger, interessierte sich wenig fiir die Umgebung, konnte mit keinerlei Unter- 
richt mitfolgen. Mitunter gewalttatig, schlug sich und stritt. Die Sprache wurde 
stossend und verwaschen. 


FAMILIE 16. 
Der Vater des Prob., Landwirt, 60 Jahre. Seit dem Alter von 35 Jahren all- 


mahlich zunehmende Taubheit. Laut Aussage des Arztes »Fehler der Gehérnerven>». 
Hochgradige Taubheit. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch o. B. Lues 
wird verneint. (Verf.). 

~ Die Mutter des Prob., gest. im Alter von 38 Jahren, war laut Mitteilung gesund. 
Kein Abort. 

Der Vatersvater des Prob. hatte epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und 
Krampfzuckungen, die im Alter von 69 Jahren begannen und mit etwa einem Monat 
Zwischenzeit bis zu seinem Tode im Alter von 71 Jahren anhielten. War in keine 
Anstalt aufgenommen. 

Die Mutter des Vatersvaters des Prob., Catarina, geb. 8. 5. 1803. Soll an »Fall- 
sucht» gelitten haben. Naheres unbekannt. 

Vater des Vatersvaters des Prob., Anders, laut H. L.: »Wegen Diebstahl Kirchen- 
busse». 


Elsi L. PI—III. Geb. 8. 4. 1911. Aufg. 12. 11. 1921 in D. S. S., iberfiihrt nach 
V. A. im Okt. 1922. Partus 0. B. Lernte im gew6éhnlichen Alter zu gehen und zu 
sprechen und entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 6. Lebensjahr, da allmahlich 
eintretende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte 
aussere Ursache beobachtet wurde. Ist drei Monate in die Kleinkinderschule ge- 
gangen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Gutes All- 
gemeinbefinden. Haut, Muskulatur und innere Organe o. B. Hat Leitsehvermégen. 
Gehér o. B. Recht deutliche Artikulation, aber schnell. Spricht in kurzen Sftzen. 
Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Fiihrt sich gut auf. Hilft sich selbst. Ist gefiigig. 
Gesichtsausdruck aufgeweckt. Recht gute Auffassung von Personen und Ereignissen 
in der Umgebung, von Zeit und Raum. Aufmerksamkeit unbestindig. Gedichtnis 
sehr schlecht. Kann keinen zusammenhangenden Bericht erstatten. Ist imstande 
sich abstrakte Begriffe anzueignen. Erscheint unternehmend, kann kleine Auftrige 
ausrichten. Seit 1922 typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und gene- 
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rellen Krampfzuckungen. 21. 2. 1922: Hilft sich selbst. Von allerlei interessiert. 
Motilitét o. B. Patellarreflexe o. B. Babinski neg. Romberg neg. Gehoér o. B. 
W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Amblyopia cerebralis + 
Strabismus diverg. Aug. 1927: Der Zustand hat sich sehr verschlechtert, besonders 
die letzten zwei Jahre. Spricht schlechter, geht schlechter. 

Status Aug. 1927 (Verf.): K6rperlinge 159,5 cm. Allgemeinbefinden gut. 
Ordinare K6rperfiille. Schadel- und Gesichtsform 0. B. Grdsster Schidelumfang 54 cm. 
Hinsichtlich MundhGhle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem o. B. Hyper- 
trophische Labia majora. Miassige Acrocyanose der Hande und Fiisse. Psychisch: 
Bedeutend dement, stumpfsinnig, weinerlich und reizbar. Interessiert sich wenig fiir 
die Umgebung. Isst selbst, aber steif und ungeschickt. Kann sich nicht anziehen. 
Meldet ihre Bediirfnisse an. Will relativ ungern gehen, will am liebsten stumpfsinnig 
dasitzen. Spielt etwas mit Puppen. Kann im iibrigen mit nichts beschaftigt werden. 
Zuweilen Zwangslachen und Zwangsweinen. Befolgt einfachste Aufforderungen. 
Steifer, stumpfsinniger Gesichtsausdruck. Ab und zu ein gewisser Bewegungsdrang, 
wobei sie planlos an und um sich herumgreift, sich auf der Bank hin- und herwiegt 
und dreht, in die Hande klatscht usw. Recht oft Rededrang, ein stereotypes, ziem- 
lich unzusammenhangendes Geplapper mit ausgesprochener Perseverationstendenz. 
Haufig wird das gleiche Wort oder der gleiche kurze Satz stereotyp iteriert. Starke 
Wortarmut. Aus den spontanen Reden der Pat. seien angefiihrt: »so durstig so, 
durstig so». Darauf: »Ingeborg Bengtsson, Flora Persson, Papa, Papa». Die 
Sprache stark dysarthrisch, verwaschen, schnell, stotternd, oft mit Logoklonie, in 
iiberstiirzte Artikulation iibergehend, wodurch oft hochgradig schwerverstandlich. 
Monotone Stimme. Aufmerksamkeit erheblich herabgesetzt, fliichtig. Recht zugang- 
lich, plaudert mitunter ohne sich um die Frage zu kiimmern. Kann nur wenige, die 
einfachsten Fragen beantworten. Die Antworten sind dusserst diirftig, meistens nur 
ein oder ein paar Worte, bisweilen agrammatisch. 

Nachsprechen (ich bin den ganzen Sommer am Lande gewesen) »den ganzen 
Sommer am Lande». Reihensprechen (Wochentage) lasst Freitag aus. (Monate) richtig 
bis August, kann dann nicht weiter. (Zahlen 1—20) langsam, aber richtig. (Alphabet) 
liest a, b, c, darauf »3, 4, 5, 6». Kann nichts vom Vaterunser. Gegenstandbezeichnen: 
mehrere einfachere Gegenstande richtig. Priifung auf Praxie (Winken bzw. in die 
Hande klatschen) etwas steif, im tibrigen richtig. Pat. weiss ihren Namen und ihr 
Alter, nicht wann sie geboren ist, nicht Jahrzahl, Monat und Tag jetzt, nicht die 
jetzige Jahreszeit, nicht wo sie ist, gar nicht wie lange sie hier gewesen ist. Weiss 
die Namen von drei ihrer Geschwister, den Namen des Vaters. aber nicht seinen 
Beruf, die Namen von ein paar Mitpatienten und von ein paar Personen des Perso- 
nals, nicht ihren Heimatsort. Kann nicht die einfachsten Additions- und Subtrak- 
tionsbeispiele ausrechnen. (Was hast du heute zu Mittag bekommen?) »ja, ja». Bei 
unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum eine dreiziffrige 
Zahl. (Was ist eine Gabel?) »Essen». (Tisch?) »darauf essen». (Stuhl?) »darauf 
sitzen». (Puppe?) »damit spielen». Kann Jederholms 8- und 9-Jahresteste gar nicht 
fertig bringen. Kann gar nicht erzahlen was sie heute gemacht hat: Auf eine er- 
neuerte Frage was sie zu Mittag bekommen hat verbigeriert sie »Kartoffel». Keine 
Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Kein Ne- 
gativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, iiber mittelweit, gleichgross, reagieren minimal auf 
Licht. Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabismus diverg. Grobschlagiger Nystag- 
mus. Kranialnerven im tibrigen o. B. Ausgesprochene Bewegungsarmut und -ver- 
langsamung. Bisweilen Bewegungsdrang wie oben geschildert. Grobe Kraft o. B. 
Angedeutete mobile Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. Kein Klonus 
oder Tremor, keine Athetose. Reagiert auf Nadelstiche. Finger-Nasen- und Knie- 
Hackenversuche etwas langsam, nicht ataktisch. Diadokokinesis langsam und unge- 
schickt. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Westphals paradoxes Phainomen unsicher. 
Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. Romberg neg. 

Gang: Geht ohne Unterstiitzung, aber sehr langsam, starr und ungeschickt. 
Schleppt sich mit sehr kleinen, steifen Schritten weiter, gern etwas breitbeinig, mit- 
unter in Seitenrichtung, mit steif, vorniibergebeugtem Kopf und Oberk6rper, adduzier- 
ten, massig flektierten Kniegelenken, leicht einwarts gedrehten Fiissen, starr flektier- 
ten Armen ohne Mitbewegungen. Die Fiisse werden minimal von der Unterlage er- 
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hoben. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Die ganze Kérperhaltung sehr starr. 
Wirkt 4ngstlich wenn sie gehen soll, steht zuweilen und trampelt eine zeitlang am 
gleichen Fleck, bevor sie ins Gehen kommt, wobei ab und zu ein unregelmassiger, 
grobschlagiger Tremor im ganzen Kérper zu beobachten ist. Knickt mitunter recht 
stark mit den Beinen. Will auf einen Puff nach vorn fallen. Kann nicht, auch nicht 
wenn man sie an beiden Handen fiihrt, auf andere Weise als oben geschildert gehen. 
Kann unmédglich laufen. 

1. 4. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtperzep- 
tion. Lokalisiert nicht. Papillen gelbblass. Gefasse fadendiinn. Peripher in der 
Retina auf beiden Seiten ausgebreitete Pigmentierungen vom pigmentosa-Typus. 

16. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). Keine Zellen. W. R. im Liquor neg. 

Dez. 1928. Elektrische Untersuchung der Muskulatur: Keine quantitativen oder 
qualitativen Veranderungen. 

Marz 1929. Der Zustand der Pat. hat sich successiv weiter stark verschlechtert. 
Sitzt meistens stumpfsinnig und mit gebiickter Haltung auf einer Bank. Greift zu- 
weilen planlos umher, reibt sich am Kérper. Kann mit nichts beschaftigt werden. 
Isst selbst, aber langsam, steif und ungeschickt. Muss im tibrigen mit allem geholfen 
werden, Interessiert sich minimal fiir die Umgebung. Die Sprache ist allmahlich 
fast verschwunden, kann das eine oder andere begreifliche Wort ausstossen, das oft 
iteriert wird, sonst meistens unartikulierte, lallende Laute. Stosst haufig stundenlang 
zwangsartig gewisse stereotype Worte oder unartikulierte Laute aus, z. B. »Essen», 
»ja, ja». Oft Logoklonie. Befolgt die einfachsten Aufforderungen, wie die Zunge 
herauszustrecken, obgleich langsam. Aufmerksamkeit stark herabgesetzt. (Wie heisst 
du?) »Elsi, Elsiv>. (Wo bist du jetzt?) »15 Jahre, 15 Jahre, ja ja». (Wie heissen 
deine Geschwister?) »15 Jahre, 15 Jahre». 

Nachsprechen: Kann nur bisweilen einzelne Worte, keine Satze nachsagen. Auf- 
gefordert zu zahlen sagt sie ein paar Zahlen in Unordnung. (Alphabet) iteriert einige 
Zahlen. Gefragt was eine Gabel, ein Tisch etc. ist, murmelt sie unartikuliert. Auf- 
gefordert zu winken macht sie ungeschickte, langsame Andeutungen. Gesichtsaus- 
druck sehr stumpfsinnig, steif, maskenartig. Recht haufig Zwangslachen und Zwangs- 
weinen. Schreit ab und zu unmotiviert. 

Der Gang hat sich successiv stark verschlechtert. Kann sich nun nur bisweilen 
mit grosser Schwierigkeit mit sehr kleinen steifen Schritten und etwas vorgebeugter, 
starrér K6rperhaltung weiterschleppen. Adduzierte, flektierte Kniegelenke. Keine 
Mitbewegungen. Die Schrittlange betragt nicht mehr als einige cm. Erhebt die Fuss- 
sohlen kaum von der Unterlage. Knickt oft mit den Beinen, sinkt oft auf den Boden 
zusammen, schwankt, greift mitunter nach der Umgebung. Bleibt oft angstlich auf 
demselben Fleck trampelnd stehen, bevor sie ins Gehen kommt. F allt auf deni ge- 
ringsten Puff um. Romberg pos. Ausgesprochene Hypertonie von rigidem Typus in 
der Muskulatur. Die grobe Kraft erscheint diffus etwas herabgesetzt. Die Musku- 
latur etwas reduziert. Keine fibrillaren Zuckungen. Elektrische Untersuchung o. B. 
Kein Klonus, keine Athetose. Westphals paradoxes Phainomen angedeutet. Reflexe 
wie friiher. Starke Acrocyanose der Hande und Fiisse. Salbengesicht. 

27. 3. 1929. Gehirnpunktion. Histologische Untersuchung des Punktates, aus- 
gefiihrt von Prof. ErINAR SJGVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie 
pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

Dez. 1929. Weitere starke Verschlechterung. Murmelt bisweilen; jetzt nur un- 
artikulierte Laute. Reagiert nicht auf Anreden. Liegt tief apathisch im Bett in star- 
ker Hockstellung, mit dem Kinn gegen den Thorax, vorniibergebeugten Oberkérper, 
stark flektierten Hiift-, Knie- und Ellbogengelenken; die Fiisse in massiger Plantar- 
flexions-Supinationsstellung. Kann seit ein paar Monaten selbst nicht essen, nicht 
stehen, nicht gehen, kann nur mit kraftiger Stiitze sitzen, fallt sonst wie ein Stiick 
Holz um. Harn und Fizes gehen ins Bett. Starke Hypertonie in der Muskulatur von 
rigidem Typus. Keine Kontrakturen. Kein Klonus und Tremor, keine Athetose. 
Sehnen- und Bauchreflexe wie friiher. Oppenheim und Babinski neg. Hochgradige 
Bewegungsarmut und -verlangsamung. Von Zeit zy Zeit jedoch ziemlich kontinuier- 
licher Bewegungsdrang mit kleinen, langsamen, ufgeschickten, greifenden und krat- 
zenden Bewegungen. Kann sich im Bett etwas drehen. 

17. 5. 1930. Gestorben. Histologische Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt 
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von Prof. Ermmar SJOvALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie 
pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 4, 1924: 9, 1925: 12, 1926: 33, 
1927: 41, 1928: 23, 1929: 23. 


Alfhild L. (Schwester der vorigen). SI, P II—III. Geb. 10. 11. 1905. Aufg. 8. 3 
1915 in D. S. S. Partus o. B. Gang und Sprache stellten sich im gewéhnlichen Alter ein 
und sie entwickelte sich im tibrigen normal bis zum 7. Lebensjahr, da allmahlich eintre- 
tende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte 
aussere Ursache beobachtet wurde. Laut Angabe des Vaters soll der Prov.-Arzt 
gesagt haben, dass die Sehnerven gelahmt seien. Ist zwei Jahre in die Kleinkinder- 
schule gegangen. Gleichzeitig wurde psychische Abnormitat festgestellt. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kérperlange 136 cm. Normale K6rper- 
entwicklung. Allgemeinbefinden gut. Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Ske- 
lettsystem, Haut und Muskulatur o. B. Amaurosis. Sieht nur die gréssten Buch- 
staben in Schriftproben. Motilitét, Reflexe und Gang o. B. Pat. ist stumpfsinnig, 
hilft sich teilweise selbst. Auffassung von Personen, Ereignissen, Zeit und Raum in 
hohem Grade herabgesetzt. Aussert nur einzelne Worte. Kann nicht dariiber Bericht 
erstatten was geschehen ist oder gesagt worden ist. Scheint sich abstrakte Begriffe 
nicht aneignen zu kénnen. Kann gewoéhnliche Gegenstande identifizieren. Wurde 
seit 1918 in der Asylabteilung der Anstalt gepflegt. Seit 1920 epileptische Anfiaille. 
Gest. am 15. 8. 1921. »Tbc. pulmon.». 

Katamnestisch: Wurde zunehmend dement, apathisch, weinerlich und wirr. Die 
Sprache allmahlich schiechter, die letzten Lebensjahre so schnell, stotternd und ver- 
waschen, dass sie erheblich schwerverstandlich war. Die letzten Lebensjahre konnte 
sie kaum etwas sprechen. Der Gang wurde schlechter, sie ging zunehmend steif, 
langsam, mit kleinen schleppenden Schritten, schwankend. Haufige epileptische 
Anfalle. 


FAMILIE 17. 


Der Vater des Prob., Arbeiter, 44 Jahre, laut Auskunft gesund. Lues wird 
verneint. 

Die Mutter des Prob., 42 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Kein Abort. W. R. im Blut neg. (Verf.). 

Eine Schwester der Muttersmutter der Vatersmutter des Prob., Lisa, geb. 10. 2. 
1790. Laut H. L.: »Taub und dumm, 1822 in die Irrenanstalt Vaxjé6 aufgenommen>. 

Der Vater der Muttersmutter des Prob. hatte einen Bruder, dessen Sohn, Johan, 
75 Jahre, laut Angaben des Provinzialarztes im Ort seit der Kindheit an typischen 
epileptischen Anfallen gelilten hat und in einer Versorgungsanstalt gepflegt wird. 

Ein Bruder dieses Johan hat zwei Sédhne von 25 und 28 Jahren, die an Littles 
Krankheit + Imbezillitat leiden (ophthalmoskopisch o. B.) (Dr. KIHLSTEDT). 


Bertil R. PI—III. Geb. 10. 2. 1914. Aufg. 17. 8. 1925 in V. A. Partus o. B. 
Lernte im gewohnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im tibrigen 
normal bis zum Alter von 6—7 Jahren, da successiv eintretende starke Abnahme der 
Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, laut Angabe »nach Gehirnentziindung» (nicht vom 
Arzt konstatiert) beobachtet wurde. Pat. soll zu dieser Zeit mit Husten und Fieber 
krank gewesen sein. Untersucht am 8. 12. 1921 von Prof. F. Ask: Atrophia nervi 
optici bilateralis. Diinne Gefisse. Atrophische Sehnerven. Visus oc. amb. = einiger- 
massen gutes peripheres Sehen. Pat. wurde am 22. 8. 1923 in die Blindenschule Vaxjé 
aufgenommen und von dort am 11. 6. 1925, da er ausserstande war sich den Unter- 
richt zugutezumachen, entlassen. Keine dortige Augendiagnose. Seit Juli 1923 ty- 
pische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Zuckungen. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Normale Kérperentwicklung. Innere Organe 
o. B. Spricht gut in ganzen Satzen. Motilitaét o. B. Patellarreflexe o. B. Babinski 
neg. Romberg neg. Kein Nystagmus. W. R. im Blut neg. Fihrt sich gut auf. 
Isst gut, zieht sich selbst an. Freundlich. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): 
Atrophia nervi optici. Visus oc. amb. = geringe quantitative Lichtperzeption. De- 
fekte Projektion. 
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Status Marz 1928 (Verf.): Normale Kérperentwicklung. Gutes Allgemeinbefin- 
den. Stark abstehende Ohren. Schadel- und Gesichtsform im tibrigen o. B. Grésster 
Schadelumfang 54 cm. Hinsichtlich Mundhdéhle, innere Organe, Lymphdriisen, Haut, 
Skelettsystem und dussere Genitalien o. B. Psychisch: Recht zuriickgeblieben, ziem- 
lich stumpfsinnig, etwas weinerlich und reizbar. Hilft sich mit allem selbst. Spielt. 
Jahzornig, eigensinnig. Ziemlich stumpfsinniger Gesichtsausdruck. Ist zuganglich, 
recht gesprachig. Aufmerksamkeit ziemlich herabgesetzt und fliichtig. Driickt sich 
in kurzen, recht diirftigen Satzen aus. Die Sprache etwas dysarthrisch, besonders 
hervortretend bei langeren Worten, i. ti. o. B. Monotone Stimme. Kann nur ein- 
fache Fragen beantworten. 

Nachsprechen: Sagt einfache Satze nach. Reihensprechen (Wochentage) richtig. 
(Monate) zahlt mehrere auf, aber zuweilen nicht in richtiger Folge. (Zahlen 1—20) 
richtig. Kann den Vaterunser richtig. Gegenstandbezeichnen: richtig. Keine Apraxie. 
Pat. weiss seinen Namen und sein Alter, nicht wann er geboren ist, nicht Jahrzahl, 
Monat und Tag jetzt, weiss dass es Winter ist, weiss wo er ist, und einigermassen 
wie lange er hier gewesen ist. Weiss die Namen seiner Eltern und Geschwister, seines 
Heimatsortes, mehrerer Mitpatienten und des Personals. Kann nicht die einfachsten 
Additions- und Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Weiss was er heute zu Mittag be- 
kommen hat. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Opti- 
mum eine dreiziffrige Zahl. Kann einfache Unterschiedsfragen (Jederholms 8-Jahres- 
test) beantworten, aber gar nicht die 9- und 10-Jahresteste. Kann den Inhalt in 
einer kurzen vorgelesenen Notiz nicht wiedergeben. Kann mit Hilfe in kurzen diirf- 
tigen Satzen erzihlen was er wahrend des Tages gemacht hat. Keine Halluzinationen 
oder Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren tragt auf Licht. 
Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabismus converg. Grobschlagiger Nystagmus. 
Kranialnerven im tibrigen o. B. Grobe Kraft o. B. Keine Hypertonie oder Athetose, 
kein Klonus oder Tremor. Keine Ataxie. Die Sensibilitaét erscheint einigermassen 
vorhanden. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und 
Babinski neg. Romberg neg. Gang: Geht mit auffallend steifer Kérperhaltung, etwas 
langsam, leicht breitbeinig. Kann etwas laufen, aber ziemlich starr, langsam und 
breitbeinig mit ziemlich kleinen, trampelnden Schritten. 

4. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
und Pandy neg. 1 Zelle. W.-R. im Liquor neg. 

27. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Keine quantitative Licht- 
perzeption. Papillen blass mit diinnen Gefassen. Peripher in den Augenhintergriinden 
einzelne Pigmentierungen vom pigmentosa-Typus. 

Marz 1929. Der Zustand des Pat. hat sich wesentlich verschlechtert. Ist zu- 
nehmend dementer, stumpfsinniger, weinerlich und reizbar geworden. Kann nun 
Blindenschrift weder lesen noch schreiben, was er friiher gekonnt hat. Ist mehr 
und mehr unaufmerksam und vergesslich geworden. Kann mit nichts beschaftigt 
werden. Die Sprache hat sich verschlechtert. Ist nun ziemlich dysarthrisch, ver- 
waschen, stotternd, schnell, wodurch bisweilen recht schwerverstandlich. Monotone 
Stimme. Recht haufig Rededrang, ein ziemlich stereotypes, inhaltsloses Geplapper 
mit ausgesprochener Perseverationstendenz. Auffallende Wortarmut. Der Gang hat 
sich successiv wesentlich verschlechtert. Geht sehr starr, langsam, ungeschickt, gern 
etwas breitbeinig, mit relativ kleinen, steifen Schritten, etwas vorgebeugtem Kopf und 
Oberk6rper, flektierten Kniegelenken. Keine Mitbewegungen der Arme, die gew6hn- 
lich flektiert gehalten werden. Erhebt die Fiisse recht schlecht von der Unterlage. 
Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Die ganze K6érperhaltung sehr starr. Kann 
einige Schritte laufen, aber sehr steif, ziemlich langsam, breitbeinig, mit recht kleinen 
steifen, trampelnden Schritten. Romberg neg. Keine sichere Hypertonie. Neuro- 
logisch im tibrigen wie friiher. 

5. 2. 1930. Gehirnpunktion. Histologische Untersuchung des Punktates, aus- 
gefiihrt von Prof. Er1nAR SJOVALL: Die Praparate zeigen die ftir die juv. amaur. Idiotie 
pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1925: 11, 1926: 4, 1927, 9, 1928: 11, 
1929: 20. 

Hereditas XIV. 20 
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Marta R. (Schwester des vorigen). S I—III, Geb. 12. 2. 1921. In keine Anstalt auf- 
genommen. Untersucht in der Augenpol. in Lund am 15. 12. 1928: Visus */60 oc. amb. 
Skiaskopisch: Emmetropie. Ophthalmoskopisch: Papillen blass, gut begrenzt. Arte- 
rien fadendiinn. Keine abnorme Pigmentierung. 

Am gleichen Tag untersucht vom Verf.: Die Mutter d. Pat. teilt mit: Partus 
o. B. Lernte in gewéhnlichem Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich 
im iibrigen normal bis Sommer 1928, da allmahlich eintretende starke Abnahme der 
Sehkraft ohne bekannte dussere Ursache beobachtet wurde. Ist seit Aug. 1928 in die 
Kleinkinderschule gegangen. Bisher ist keine Epilepsie beobachtet worden. Form 
des Schidels und Gesichts o. B. Hinsichtlich Mundhdéhle, innere Organe, Lymph- 
driisen, Haut, Skelettsystem und dussere Genitalien o. B. Etwas zuriickgeblieben, ist 
doch aufgeweckt und lebhaft. Interessiert von der Umgebung. Zuganglich und ge- 
sprachig. Sprache o. B. Spricht in Satzen. Weiss Namen und Alter, Namen der 
Eltern und Geschwister sowie ihren Heimatsort. Weiss wo sie jetzt ist, weiss nicht 
wann sie geboren ist, weiss die jetzige Jahrzahl, nicht Monat oder Tag. Kann die 
Namen der Wochentage und Monate. Kann in kurzen Satzen einigermassen tiber 
die Verhaltnisse zuhause berichten sowie iiber was sie heute gemacht hat. Bei un- 
mittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum eine vierziffrige 
Zahl. Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren o. B. Ophthal- 
moskopisch siehe oben. Grobschlagiger Nystagmus. Kranialnerven im tibrigen o. B. 
Motilitat, Sensibilitat, Reflexe und Gang o. B. Romberg neg. Keine Ataxie. W. R. 
im Blut neg. 


FAMILIE 18. 


Der Vater des Prob., Pachtbauer, 43 Jahre. Psychisch, neurologisch und oph- 
thalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 37 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Hat einen Abort gehabt. (Verf.). 

Eine Schwester der Vatersmutter des Prob., Karolina, laut dem Pfarramt: »Hat 
keine Kenntnisse>. 


Arne K. P I—III. Geb. 9. 5. 1917. Aufg. 11. 1. 1928 in V. A. Partus o. B. Lernte 
in gewohnlichem Alter zu gehen, zu sprechen im Alter von 3 Jahren. Im tibrigen nor- 
male Entwicklung bis zum Alter von 7 Jahren, da successiv einsetzende starke Ab- 
nahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannten ausseren Anlass beob- 
achtet wurde. Untersucht auf der Augenklinik in Lund am 25. 2. 1926 (Nr. 380): 
Retinitis pigmentosa? e Lues hereditaria? Papillen blass aber ohne distinkte Gren- 
zen. In der Peripherie sieht man unregelmassig kleine Pigmentierungen. Visus oc. 
amb. = quantitative Lichtperzeption. Pat. wurde am 22. 8. 1926 in die Blindenschule 
Vaxjé aufgenommen, von wo er am 2. 6. 1927 wegen Unvermégen sich den Unterricht 
zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augendiagnose: Atrophia nervi optici. 
W. R. im Blut (dort genommen) neg. — Seit Sommer 1927 typische epileptische An- 
falle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 

Status bei der -Aufnahme in V. A. (Verf.): Kérperlange 147 cm. Gutes Allge- 
meinbefinden. Schadel- und Gesichtsform o. B. Grésster Schadelumfang 51 cm. Die 
vierte Zehe beider Fiisse mit der fiinften verwachsen. Hinsichtlich Mundhohle, innere 
Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem im iibrigen, Haut und 4ussere Genitalien o. B. 
W. R. im Blut neg. Psychisch: Ziemlich zuriickgeblieben und stumpfsinnig, recht 
weinerlich und reizbar. Hilft sich selbst, spielt etwas, ist zuganglich. Aufmerksam- 
keit ziemlich herabgesetzt, fliichtig. Driickt sich in kurzen, diirftigen Satzen aus. 
Bisweilen ein gewisser Rededrang, wobei er ein ziemlich stereotypes und diirftiges 
Geplapper mit auffallender Perseverationstendenz prastiert. Die Sprache etwas dysar- 
thrisch, besonders hervortretend bei langeren Worten. Monotone Stimme. Stumpf- 
sinniger, steifer Gesichtsausdruck mit wenig und stereotyper Mimik. 

Nachsprechen: Sagt einfache Satze nach. Reihensprechen (Wochentage) lasst 
Samstag aus, sonst richtig. (Monate) »Januar, Februar, Marz, Juni, Februar, Marz». 
(Zahlen 1—20) iiberspringt mehrere Zahlen. Kann nichts vom Vaterunser. Gegen- 
standbezeichnen: richtig. Priifung auf Praxie 0. B. Pat. weiss seinen Namen und 
sein Alter, nicht wann er geboren ist, nicht Jahrzahl, Monat oder Tag jetzt, weiss 
dass es Winter ist, weiss wo er ist. (Wie lange bist du in Lund gewesen?) »nicht 
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lange». Weiss nichts Naheres. Weiss die Namen seiner Eltern, Geschwister, seines 
Heimatsortes sowie einiger seiner Mitpatienten. Kann nicht die einfachsten Addi- 
tions- und Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Weiss was er zu Mittag bekommen hat. 
Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum eine vier- 
ziffrige Zahl. (Was ist eine Gabel?) »damit essen». (Tisch?) »essen, Teller darauf 
zu haben». (Stuhl?) »man soll darauf sitzen». (Puppe?) »damit spielen, habe keinen 
Schliissel zu meinem Kasten». (Unterschied zwischen Schmetterling und Fliege?) 
odie Fliege ist klein». (Glas und Holz?) »das ist Holz». Kann Jederholms 9- und 
10-Jahresteste gar nicht fertig bringen. Kann den Inhalt in einer kurzen vorgelesenen 
Notiz nicht wiedergeben. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweis- 
bar. Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren auf Licht, aber 
recht trage. Ophthalmoskopisch siehe unten. Grobschlagiger Nystagmus. Kranial- 
nerven o. B. Motilitaét, Sensibilitat o. B. Keine sichere Hypertonie. Kein Klonus, 
Tremor oder Athetose. Keine Ataxie. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Bauchreflexe 
o. B. Oppenheim und Babinski neg. Romberg neg. Gang: Geht recht steif und lang- 
sam, mit etwas vorgebeugter, starrer Kérperhaltung. Keine Mitbewegungen der Arme. 
Kann laufen, obgleich steif, recht langsam, etwas breitbeinig. 

8. 4, 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Visus oc. amb. — quanti- 
tative Lichtperzeption. Lokalisiert nicht exakt. Papillen atrophisch mit fadendiinnen 
Gefassen. Die Augenhintergriinde zeigen einen grossen Reichtum an Pigment, das 
feinkérnig und fast gleichmassig tiber die ganze Ausdehnung des Fundus verteilt ist. 
Zwischen den Pigmentkérnchen tritt eine helle, fast atrophische Zeichnung hervor. 
In der Peripherie kommt an einzelnen Stellen eine Pigmentzeichnung von Gefass- 
netzaussehen vor. 

18. 5. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor. Nonne 
neg. Pandy (+). Keine Zellen. W. R. im Liquor neg. 

Mai 1929. Der Zustand d. Pat. hat sich auffallend verschlechtert, er ist mehr 
dement, stumpfsinnig, weinerlich und reizbar. Kann mit nichts beschaftigt werden. 
Haufig Rededrang, ein stereotypes, ziemlich unzusammenhangendes Geplapper mit 
ausgesprochener Perseverationstendenz. Die Sprache hat sich bedeutend verschlech- 
tert, mehr dysarthrisch, verwaschen, stotternd, schnell, bisweilen mit Logoklonie, 
wodurch mitunter ziemlich schwerverstandlich. Der Gang hat sich wesentlich ver- 
schlechtert. Geht ohne Unterstiitzung, aber sehr starr, langsam, ungeschickt, mit 
recht kleinen, steifen Schritten, massig flektierten, etwas adduzierten Kniegelenken, 
etwas vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper. Keine Mitbewegungen der Arme, 
die in der Regel mehr oder weniger flektiert gehalten werden. Die ganze Kérper- 
haltung sehr starr. Die Fiisse werden ziemlich wenig von der Unterlage erhoben. 
Kann nur einige Schritte laufen, sehr langsam, steif, recht breitbeinig, mit kleinen, 
trampelnden Schritten. Tritt beim Gang mit der ganzen Fusssohle auf. Grobe Kraft 
o. B. Zuweilen angedeutete mobile Hypertonie in der Muskulatur von rigidem Typus. 
Kein Klonus oder Tremor, keine Athetose. Keine Ataxie. Sehnen- und Bauchreflexe 
wie friiher. Oppenheim und Babinski neg. Romberg neg. Etwas Acrocyanose der 
Hande und Fiisse. 

29. 1. 1930. Gehirnpunktion. Histologische Untersuchung des Punktates, aus- 
gefiihrt von Prof. EINAR SJGVALL: Die Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie 
pathognomonischen Parenchymveranderungen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1928: 2, 1929: 9. 


FAMILIE 19. 


Der Vatersvater und die Muttersmutter des Prob. waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Landwirt, gest. im Alter von 71 Jahren, laut Angabe ge- 
sund. Lues wird verneint. 

Die Mutter des Prob., 65 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Zwei totgeborene Kinder. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Vatersschwester des Prob., Clara, gest. im Alter von 30 Jahren. Seit dem 
Alter von 20 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen, 
die einige Minuten gedauert haben. Diese pflegten mehrmals im Monat aufzutreten 
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und hielten bis zum Tode an. Wurde zunehmend stumpfsinnig, konnte wenig ar- 
beiten. Nicht asyliert. Wahrscheinliche Diagnose: Epilepsia. 

Der Vatersbruder des Prob., Jan, gest. im Alter von 66 Jahren. Seit der Kindheit 
einfaltig und zuriickgeblieben, bescheiden. Konnte nur die einfachsten Arbeiten aus- 
fiihren. Es scheinen keine schizophrenen Symptome vorhanden gewesen zu sein. 
Nicht asyliert. Diagnose: Imbecillitas. 


Selma G. P I—III. Geb. 14. 2. 1904. Aufg. 25. 8. 1917 in D. S. S., nach V. A. iiber- 
fihrt im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gew6hnlichen Alter zu gehen und zu spre- 
chen und entwickelte sich im tibrigen normal bis zum 9. Lebensjahr, da successiv ein- 
tretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere 
Ursache wahrgenommen wurde. Ist drei Semester in die Kleinkinderschule gegangen. 
Gleichzeitig zunehmende Stumpfsinnigkeit. Untersucht am 9. 7. 1917 von Dr. H. 
WauLpy: Atrophia nervi optici oc. amb. — Seit dem Alter von 12 Jahren typische 
epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung, Allgemein- 
befinden gut. MHinsichtlich Mundhohle, Skelettsystem, Haut, innere Organe o. B. 
Besitzt gegenwartig Leitsehvermégen. Gehér o. B. Spricht stossend, ungleichmassig, 
bisweilen mit verwaschener Artikulation. Driickt sich teils in kurzen Satzen, teils 
in einzelnen Worten aus. Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Fiihrt sich gut auf; 
zuweilen ohne Ursache heiter. Aufmerksamkeit etwas herabgesetzt. Fasst Personen 
und Gegenstande in der Umgebung wie auch einfachere Fragen auf. Kann einfache 
Schliisse ziehen und scheint sich abstrakte Begriffe aneignen zu kénnen. 5, 12. 1922: 
Unrein. Der Harn geht in die Kleider. Periodisch unruhig, zerreist sich das Haar. 
Spricht nur einzelne Worte, verwaschen, geht langsam, schleift mit den Beinen. Halt 
sich mit der einen Hand bestandig an der Kehle, auch wenn sie geht. Gibt an dass 
sie einen Stein im Hals hat. Uninteressiert fiir die Umgebung. Sitzt still ohne etwas 
zu unternehmen. Sieht apathisch und bekiimmert aus. Antwortet einsilbig auf 
Fragen, gewohnlich nur mit »ja» oder »nein». Kann einfache Auftrage ausfiihren, 
z. B. sich auf einen Stuhl zu setzen. W.R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augen- 
pol. Lund): Retinitis pigmentosa + Atrophia nervi optici oc. amb. 12. 9. 1924: Den 
ganzen Sommer hindurch unruhiger als gewoéhnlich. Schreit. Hat zeitweise die Kleider 
ausziehen wollen. Jan. 1927: Zwei epileptische Anfalle diesen Monat. Vorher wahrend 
mehreren Jahren keine solchen. 

Status Juni 1927 (Verf.): Der Zustand hat sich allmahlich stark verschlechtert. 
Bedeutend abgemagert und marantisch. Decubitus am Gesisse. Sieht blass und her- 
untergekommen aus. Ké6rperlange 154 cm. Schadel- und Gesichtsform o. B. Grésster 
Schadelumfang 53 cm. Hinsichtlich Mundhohle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelett- 
system und 4dussere Genitalien o. B. Starke Acrocyanose der Hande und Fiisse. 
Salbengesicht. Psychisch: Pat. liegt bestandig tief apathisch und dement im Bett. 
Muss gefiittert und mit allem geholfen werden. Harn und Fazes gehen ins Bett. 
Zeigt keine Interesse fiir die Umgebung. Sehr stumpfsinniges, starres Maskengesicht. 
Reagiert nicht auf Anreden. Stosst zuweilen unartikulierte, lallende Laute aus. Kann 
zuweilen ein undeutliehes »aj» murmeln, wenn man sie von der Stelle zu bringen 
versucht. Kann sonst kein begreifliches Wort aussern. Keine Katalepsie. Befolgt 
keine Aufforderungen. 

Neurologisch: Pupillen rund, iiber mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf 
Licht. Ophthalmoskopisch: Gelbblasse Papillen, Gefiaisse fadendiinn, kaum bemerk- 
bar. Peripher reichlich diffuse knochenkérperchenartige Pigmentierungen. Strabis- 
mus converg. Grobschlagiger Nystagmus. Ausserordentlich starke Bewegungsarmut 
und -verlangsamung. Bisweilen ein gewisser Bewegungsdrang, langsame, steife, un- 
geschickte, zupfende oder kratzende Bewegungen von geringer Exkursionsweite. 
Kann sich im Bett etwas wenden. Pat. liegt im Bett in starker Hockstellung mit 
stark vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper, das Kinn den Thorax tangierend, 
stark flektierten Hiift-, Knie- und Ellbogengelenken, die Fiisse in massiger Flektions- 
und Supinationsstellung, etwas einwarts gedreht. Die grobe Kraft kann nicht naher 
gepriift werden. Die Muskulatur stark reduziert, diffus. Fibrillare Zuckungen. 
Kraftige Hypertonie von rigidem Typus in der Muskulatur. Die Beine kénnen nur 
unter Uberwindung eines recht bedeutenden Widerstandes teilweise ausgestreckt wer- 
den, mit den Armen geht dies etwas leichter. Kein Klonus, Tremor oder Athetose. 



































AMAUROTISCHE IDIOTIE 281 





Reagiert auf Nadelstiche mit kleinen, ungeschickten Abwehrbewegungen. Sehnen- 
reflexe lebhaft, gleich. Bauchreflexe o. B. ‘Oppenheim und Babinski unsicher. Bei 
ein paar Gelegenheiten doch bilateral pos. Romberg pos. 

Kann nur kurze Zeit ohne Unterstiitzung stehen, breitbeinig, unsicher, schwan- 
kend, mit starker flektierten, adduzierten Kniegelenken, stark vorniibergebeugtem 
Kopf und Oberkérper. Wirkt hierbei angstlich, jammert, fallt wiederholt auf den 
Boden zusammen. Kann unmédglich ohne Unterstiitzung gehen. Mit kraftiger Unter- 
stiitzung kann sie sich ein paar Schritte vorwarts schleppen; ausserst unsicher, steif 
und langsam, in starker Hockstellung, mit sehr kleinen, starren, schleppenden Schrit- 
ten. Die Fiisse werden nicht von der Unterlage erhoben. Tritt mit der ganzen Fuss- 
sohle auf. Knickt wiederholt stark mit den Beinen, wobei sie oft im ganzen K6érper 
zittert. Sinkt bestandig auf den Boden zusammen. F allt auf den geringsten Puff um. 
Kann ohne kraftige Stiitze nicht sitzen. 

25. 10. 1927. Gest. nach zunehmenden Marasmus. Konnte die letzte Zeit weder 
gehen oder stehen, auch nicht mit Unterstiitzung. Sektion verweigert. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1927: 2. 


Signe G. (Schwester der vorigen). S I—III. Geb. 9. 11. 1900. Nicht in Anstalt aufg. 

Katamnestisch: Partus 0. B. Lernte im gewohnlichen Alter zu gehen und spre- 
chen und entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 9. Lebensjahr, da allmahlich 
einsetzende starke Abnahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte 
aussere Ursache beobachtet wurde. Untersucht am 6, 8. 1910 von Prof. G. AHLSTROM: 
Atrophia nervi optici. Papillen blass, gut begrenzt, Gefisse diinn. Visus oc. amb. 
= Fingerzahlen 4 m. — Seit dem 12. Lebensjahr epileptische Anfalle mit Bewusst- 
losigkeit und Krampfzuckungen im ganzen K6érper. Dann von Jahr zu Jahr mehr 
stumpfsinnig, weinerlich, reizbar und wirr. Das Gedachtnis verschwand successiv. 
Konnte mit nichts beschaftigt werden. Verstand die letzten Lebensjahre gar nichts. 
Die Sprache wurde zunehmend schlechter, schneller, verwaschen und schwerver- 
standlich, verschwand zuletzt ganz, sodass sie die letzten Lebensjahre nur >ja» oder 
unartikulierte Laute herausbringen konnte. Der Gang wurde allmahlich schlechter, 
sie ging mehr und mehr langsam und schwankte mit kleinen, schleppenden Schritten 
und gebeugten Knien. Das letzte Lebensjahr konnte sie kaum gehen oder stehen. 
Musste damals8 gefiittert und mit allem geholfen werden. Lag starr und zusammen- 
gekriimmt im Bett. Immer haufigere epileptische Anfalle. Magerte unerhért. -- Gest. 
am 5. 5. 1919 an »Fallsucht». 


FAMILIE 20. 


Der Vater des Prob., Landwirt, 46 Jahre, laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Prob., 48 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Kein Abort. (Verf.). 

Die Vatersschwester des Prob., Anna, 45 Jahre. Wurde im Alter von 35 Jahren 
asyliert. Seit dem Alter von 31 Jahren psychotisch mit zunehmender Stumpfsinnig- 
keit, abwechselnd mit impulsiven Unruhedusserungen, sowie Negativismus, Autismus, 
Sperrung und Paramimien und Mutismus. Starke katatone Verblédung. Diagnose: 
Katatone Form von Dementia precox. 

Der Vatersbruder des Prob., Aron, 44 Jahre. Wurde im Alter von 37 Jahren 
in die Irrenanstalt Vanersborg aufgenommen. Spater in die Irrenanstalt Halsingborg. 
Seit dem Alter von 33 Jahren psychotisch mit paranoiden Ideen, zunehmender 
Stumpfsinnigkeit, Autismus, Halluzinationen, Paramimien. Starke katatone Verblé- 
dung. Diagnose: Kalatone Form von Dementia precox. 

Der Vatersvater des Prob., Trinker. 

Zwei Briider der Muttersmutter des Prob. waren Trinker. 

Ein Bruder des Vaters der Muttersmutter soll an »Fallsucht» gelitten haben. 

Ein Andergeschwisterkind des Prob., Erik, 46 Jahre, taubstumm. Wurde seit 
dem Alter von 40 Jahren asyliert. Seit dem Alter von 37 Jahren psychotisch mit 
Charaktersveranderung, was sich in allmahlich zunehmender Stumpfsinnigkeit ab- 
wechselnd mit Impulsivitat kundgab. Laut dem Journal wurde Pat. sehr von Gehdrs- 
halluzinationen belastigt. Diagnose: Taubstummheit + Dementia precox. 

Die Mutter dieses Eriks war »hysterisch», sein Vater »eigentiimlich»>. Von den 
fiinf Geschwistern Eriks ist einer Landstreicher, ein anderer »bléde». 
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Axelia K. P I—III. Geb. 23. 10. 1911. Aufg. 18. 8. 1922 in D. S. S., iiberfiihrt nach 
V. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Gang und Sprache stellten sich im gew6hnlichen Alter 
ein. Im iibrigen entwickelte sie sich normal bis zum 7. Lebensjahr, da successiv ein- 
tretende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, beobachtet 
wurde, laut Angabe nach Influenza. Untersucht am 26. 7, 1919 in der Augenpol. des 
Sahlgrenschen Krankenhauses in Géteborg: Retinitis pigmentosa oc. amb. Papillen un- 
bedeutend missfarbig. Beide Augenhintergriinde mit diinnen Gefassen und fleckiger 
Pigmentatrophie. Visus oc. amb. 0,5/60. W. R. im Blut neg. — Seit Juli 1920 epilepti- 
sche Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. Pat. wurde am 
24. 8. 1921 in Tomteboda aufgenommen, von wo sie wegen Unvermdégen sich den Unter- 
richt zugutezumachen am 16. 12. 1921 wieder entlassen wurde. Dortige Augendiagnose 
(Doz. E. ForsMark): Retinochorioiditis oc. amb.; retinitische Atrophie der Papillen. 
Schnupftabakahnliches Pigment iiber den ganzen Fundus. Ausserdem peripher ein- 
zelne verzweigte Pigmentherde. Visus oc. dxtr. = Lichtperzeption, oc, sin. = Hand- 
bewegungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Guter All- 
gemeinzustand. Hinsichtlich Mundhdéhle, innere Organe, Haut, Muskulatur und Ske- 
lettsystem o. B. Kann nur Licht wahrnehmen und sich etwas fiihren. Gehdér o, B. 
Artikulation o. B. Sprache schnell. Spricht in kurzen Satzen. Motilitat, Reflexe und 
Gang o. B. Versucht sich selbst zu helfen. Gehorcht nicht gern. Hochgradig streit- 
siichtig und vorlaut. Gemiitsstimmung reizbar. Aufmerksamkeit sehr wechselnd. 
Wirre Geistestatigkeit und Urteilskraft, vermindertes Gedachtnis. Ist in vorgelegten 
Aufgaben nicht ausdauernd. Nov. 1922: In hohem Grade stérend. 19. 1. 1923: 
Plaudert viel, meistens iiber ihr Heim, einigermassen klar. Streitsiichtig, schreit oft. 
Nicht von der Umgebung interessiert. Weiss wo sie ist. Hat dagegen sehr schlechte 
Zeitauffassung. Patellarreflexe o. B. Babinski neg. W. R. im Blut neg. Augen- 
untersuchung (Augenpol. Lund): Atrophia nervi optici + Chorioiretinitis oc. amb. 7. 2. 
1923: Lumbalpunktion. Blutige Fliissigkeit. W. R. neg. Hg-Schmierkur ut aliquid. 
13. 7. 1927: Der Zustand hat sich das letzte Jahr zunehmend, sowohl physisch wie 
psychisch verschlechtert. Reagiert nur unbedeutend auf Ansprechen. Antwortet mit 
einzelnen, stotternden Worten, die man nicht versteht. Der Gang allmahlich schlech- 
ter, mit kleinen trippelnden, schleppenden Schritten, etwas gebeugten Knien. Musste 
die letzte Zeit zum Stuhl getragen werden, wo sie zusammengekauert gesessen ist. 
Das letzte Halbjahr hat sie einige Perioden von Unruhe gehabt, wobei sie geschrien 
und sich im Bett herumgeworfen hat. Bei der heutigen Untersuchung starke Hyper- 
tonie in der Muskulatur der Arme und Beine. Patellarreflexe schwach. Babinski 
pos. Sieht mager und schlecht aus. Hat seit 1925 13 kg abgenommen. 

Status Aug. 1927 (Verf.): Stark abgemagert, marantisch. Blass und herunter- 
gekommen. Decubitus am Riicken und Gesiss. Schiadel- und Gesichtsform o. B. 
Grésster Schadelumfang 53 cm. In bezug auf Mundhéhle, innere Organe, Lymph- 
driisen, Skelettsystem und dussere Genitalien o. B. Starke Acrocyanose der Hinde 
und Fiisse. Salbengesicht. Psychisch: Pat. liegt bestandig, tief dement und stumpf- 
sinnig im Bett. Muss gefiittert und mit allem geholfen werden. Reagiert nicht auf 
Ansprechen. Wendet héchstens ein wenig den Kopf und murmelt unartikuliert. Kann 
kein verstandliches Wort aussern. Kein Interesse fiir die Umgebung. Befolgt keine 
Aufforderungen. Jammert zuweilen. Sehr apathisches, starres Maskengesicht. Geifert. 
Keine Katalepsie. Ein gewisser Negativismus, wenn man an ihr riihren will. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf Licht. 
Ophthalmoskopisch siehe oben. Strabismus converg. Grobschlagiger Nystagmus. 
Facialis erscheint o. B. Gehér anscheinend erhalten. Ausserordentlich starke Be- 
wegungsarmut und -verlangsamung. Bisweilen angedeuteter Bewegungsdrang. Macht 
einige kleine, steife, langsame, greifende, unregelmassige Bewegungen. Dreht sich 
mitunter unbedeutend im Bett. Pat. liegt mit stark vorniibergebeugtem Kopf und 
OberkGrper, dass Kinn auf den Thorax herabgedriickt, stark flektierten Hiift-, Knie- 
und Ellbogengelenken. Die Fiisse in angedeuteter Flexions-Supinationsstellung, etwas 
einwarts gedreht. Die grobe Kraft kann nicht gepriift werden. Die Muskulatur diffus 
stark reduziert. Zuweilen fibrillare Zuckungen. Starke Hypertonie der Muskulatur 
von rigidem Typus. Keine definitiven Kontrakturen. Kein Klonus und Tremor, 
keine Athetose. Sehnenreflexe vorhanden, gleich. Bauchreflexe 0. B. Oppenheim 
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Fig. 7. Stammbaum 20, 20A und 20B (Ausschnitt). 
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und Babinski bilateral pos. Bei einigen Untersuchungsgelegenheiten doch unsicher. 
Romberg pos. 

Kann nicht ohne Unterstiitzung stehen. Sinkt auf den Boden zusammen. Kann 
nur mit kraftiger Stiitze sitzen. Fallt sonst wie ein Stiick Holz um. Mit Unter- 
stiitzung kann sie sich eine Weile stehend halten, ziemlich breitbeinig, stark vorge- 
beugt, mit adduzierten, stark flektierten Kniegelenken. Wirkt hierbei unruhig. Jam- 
mert. Sinkt wiederholt auf den Boden zusammen, wobei mitunter ein unregel- 
mAassiger, grobschligiger Tremor im ganzen K6rper beobachtet wird. Mit kraftiger 
Unterstiitzung kann sie sich ein paar Schritte ausserst langsam, starr und ungeschickt, 
in starker Hockstellung, mit sehr kleinen, steifen, schleifenden Schritten weiter- 
schleppen. Erhebt die Fiisse nicht von der Unterlage. Tritt mit der ganzen Fuss- 
sohle auf. Sinkt wiederholt auf den Boden zusammen. 

6. 11. 1927. Gestorben. Sektion verweigert. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1922: 3, 1923: 3, 1924: 4, 1925: 32, 
1926: 22, 1927: 22. 


FAMILIE 20 A. 


Der Vater des Prob., Meier, 61 Jahre, laut Angabe gesund. Lues wird 
verneint. 

Die Mutter des Prob., 63 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Kein Abort. (Verf.). 

Der Bruder des Prob., Fabian, 28 Jahre, immer psychisch zuriickgeblieben. Es 
ist ihm in der Schule schlecht gegangen. Bescheiden und arbeitsam. Diagnose: 
Imbecillitas. 

Der Vatersbruder des Prob., Anders, starb im Alter von 20 Jahren; war Idiot 
seit der Geburt, nicht in Anstalt aufg. Nahere Auskiinfte fehlen. 


August R. SI, PII—IIl. Geb. 4. 3. 1891. Aufg. 1. 1. 1907 in D. S. S. Partus 
o. B. Lernte im gewéhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im 
iibrigen normal bis zum 8. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Abnahme der 
Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannten dusseren Anlass beobachtet wurde. 
Besuchte Dr. HAMMARSTROM, der laut Mitteilung der Eltern gesagt haben soll, dass 
die Sehnerven gelahmt seien. Seit der gleichen Zeit epileptische Anfalle mit Bewusst- 
losigkeit und Krampfzuckungen. Ist eine Zeit in die Kleinkinderschule gegangen. 
Arztl. Attest in D. S. S., datiert 5. 11. 1906: Das Gehvermégen hat nach und nach 
abgenommen. Das Vermégen zu sprechen und lesen ist verschwunden, aber das 
Gehor blieb erhalten. Gesichtsausdruck starr, Schadelform o. B. Kann wenige ein- 
fachere Fragen itiber Essen und natiirliche Bediirfnisse mit »ja» oder »nein» beant- 
worten. Kann nun nicht mehr sagen. Lenkt seine Aufmerksamkeit auf Gesang aber 
kaum auf etwas anderes. Kein Urteil und Gedachtnis, kein Wille. Gemiitsstimmung 
apathisch. Befolgt im allgemeinen die Aufforderung still zu sein. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung, Allgemein- 
befinden schlecht. Sehlechter Ernahrungszustand. Atrophische Muskulatur, in den 
Flexoren der Beine etwas kontrahiert. Ist blind. Gehér vorhanden. Innere Organe 
o. B. Kann nur einzelne Worte dussern. Artikulation undeutlich. Kann sich durch 
Sprechen gar nicht verstaéndlich machen. Kann gehen, aber tastend und strauchelnd. 
Hat seit der Aufnahme einen epileptischen Anfall gehabt. Kann sich selbst mit nichts 
helfen. Bedarf bestandig Hilfe und Aufsicht. Verunreinigt sich bisweilen. Ist 
schreierisch, unruhig. Versteht einigermassen Fragen und Anreden, so dass er fiir 
Lobspriche nicht unempfanglich ist. Mitunter murmelt und gestikuliert er. Kein 
Wissen. 27. 2. 1907: Ein paar epileptische Anfalle. 25. 5. 1907: Magert trotz grossen 
Appetit. Ist zuweilen apathisch. 28. 7. 1907. Decubitus. 13. 8. 1907. Gestorben. 
»Epilepsia + Debilitas congenita». 

Katamnestisch: Seit dem Auftreten der Blindheit und der epileptischen Anfalle 
wurde er von Jahr zu Jahr stumpfsinniger und vergass was er gelernt hatte. Die 
Sprache wurde successiv schlechter, zunehmend stotternd und verwaschen, ver- 
schwand schliesslich ganz. Der Gang wurde allmahlich schlechter, er ging mehr 
und mehr langsam und schwankend mit kleinen schleppenden Schritten, vorgebeugt 
und mit gebeugten Knien. Fiel oft um, wollte sich iiberall stiitzen. 
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FAMILIE 20 B. 


Prob, in Fam. 20 B und in Fam, 20A sind Geschwisterenkel. 

Prob. in Fam. 20 und die Mutter des Prob. in Fam. 20B sind Geschwister- 
urenkel. 

Der Vater des Prob., Tapezierer, gest. im Alter von 46 Jahren an Tbe. pulmon. 
War im iibrigen gesund. 

Die Mutter des Prob., 35 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Kein Abort. (Verf.). 

Ein Vetter des Prob. soll Chorea gehabt haben. 

Ein Neffe der Muttersmutter des Prob. hatte ein Kind, Joel, 24 Jahre. Wird 
in der Anstalt Johannesberg fiir Schwachsinnige auf Grund von Epilepsia gepflegt: 
Seit friiher Kindheit epileptische Anfalle, psychisch recht dement, ophthalmo- 
skopisch o. B. 


John A. SI—II, PIII. Geb. 23. 4. 1917. Aufg. 22. 8. 1925 in die Blindenschule 
Vdxj6. Partus o. B. Lernte im gew6hnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und ent- 
wickelte sich im tibrigen normal bis zum 6. Lebensjahr, da successiv einsetzende starke 
Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache beob- 
achtet wurde. Ist ein Jahr in die Kleinkinderschule gegangen. Untersucht am 16. 1. 
1925 von Prof. F. Ask: Atrophia nervi optici. Visus oc. dxtr. = Fingerzahlen 2*/2 m, 
oc. sin. = Fingerzahlen 3 m. Diinne Retinalgefasse und leicht atrophische Papillen 
gleichwie bei Retinitis pigmentosa. Dev. conjugée meist rechts. Fixiert nicht. 
Skiaskopisch: + 2 Dioptrien. W. R. im Blut neg. — Pat. wurde von der Blinden- 
schule Vaxj6 im Juni 1928 entlassen, da er ausserstande war sich den Unterricht 
zugutezumachen. Dortige Augendiagnose: Atrophia nervi optici. W. R. im Blut neg. 

Status zuhause 7. 5. 1929 (Verf.): Laut Angabe der Mutter hat Pat. seit Mitt- 
sommer 1928 wiederholte epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen 
Krampfzuckungen gehabt. Ist die letzten Jahre zunehmend stumpfsinnig und eigen- 
sinnig geworden. Spielt wenig, will am liebsten apathisch dasitzen. Isst selbst. Zieht 
sich selbst an. Status: Normale Kérperentwicklung, gutes Allgemeinbefinden. Scha- 
del- und Gesichtsform o. B. Grésster Schadelumfang 52 cm. Otitis med. chron. sin. 
Hinsichtlich MundhoGhle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem, Haut und 4us- 
sere Genitalien o. B. W. R. im Blut neg. Psychisch: Macht einen recht stumpf- 
sinnigen und dementen Eindruck, ist weinerlich und reizbar. Recht zugianglich. 
Antwortet mit sehr diirftigen, kurzen Satzen, haufig nur mit einzelnen Worten. Die 
Sprache ist dysarthrisch, verwaschen. Monotone Stimme. Gesichtsausdruck apathisch, 
starr, mit wenig und stereotyper Mimik. Weiss seinen Namen und sein Alter, nicht 
wann er geboren ist, nicht Jahrzahl, Monat oder Tag jetzt. Weiss wo er ist. Erinnert 
sich dass er in Vaxj6 gewesen ist, aber nicht wann er von dort gekommen ist. Zahlt 
die Wochentage auf, weiss nur die Namen von zwei Monaten. Kann das Alphabet 
gar nicht auflesen, gar nichts vom Vaterunser. Kann nicht die einfachsten Additions- 
und Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorge- 
sagten Zahlen ist das Optimum eine dreiziffrige Zahl. Weiss was er zu Mittag be- 
kommen hat. Kann langere Satze nicht nachsprechen, dagegen kiirzere. Gegen- 
standbezeichnen o. B. Kann einfache Unterschiedsfragen (Jeederholms 8-Jahresteste) 
nicht beantworten. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. 
Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren recht triage auf 
Licht. Ophthalmoskopisch: Blasse Papillen mit fadendiinnen Gefassen. Peripher 
einzelne, kleine, kérnige Pigmentierungen, hier und da von Knochenkorpuskeltypus. 
Grobschlagiger Nystagmus. Kranialnerven im iibrigen o. B. Auffallende Bewegungs- 
armut und -verlangsamung. Grobe Kraft o. B. Keine Hypertonie oder Athetose, 
kein Klonus oder Tremor. Keine Ataxie. Reagiert auf Nadelstiche. Sehnenreflexe 
lebhaft, gleich. Bauchreflexe 0. B. Romberg neg. Gang: Geht auffallend steif und 
langsam mit leicht vorntibergebeugtem Kopf und Oberkérper, etwas breitbeinig, mit 
massig flektierten Kniegelenken. Keine Mitbewegungen der Arme. Kann laufen, aber 
ziemlich langsam und starr, mit recht kleinen steifen Schritten. 
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FAMILIE 21, 


Der Vater des Prob., Dorftischler, 50 Jahre. Laut Angabe gesund. Lues wird 
verneint. 

Die Mutter des Prob., 49 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmo- 
skopisch o. B. Hat einen Abort gehabt. Lues wird verneint. (Verf.). 

Eine Schwester des Prob., Ingrid, 14 Jahre, Kyphoscoliosis rachitica? 

Der Vatersbruder des Prob., Sven, gest. im Alter von 41 Jahren. Wurde im 
Alter von 40 Jahren asyliert. Idiot seit der Geburt, sprach nur einzelne Worte, haufig 
impulsiv. Nach seinem 15. Lebensjahr bettlagrig. Status bei der Aufnahme: Pupillar- 
reflexe o. B. Reflexe o. B. Beginnende Kontrakturen in den Hiift- und Knie- 
gelenken. Kann mit Unterstiitzung nur mit Schwierigkeit mit gebeugten Knien gehen. 
Wahrend des Aufenthaltes in der Irrenanstalt mehrere typische epileptische Anfalle. 
Diagnose: Idiotia + Epilepsia. 

Die Mutter der Muttersmutter, Maria, geb. 28. 10. 1803, laut H. L. 1816—1823: 
»schlechtes Wissen». 


Marta A. P I—III. Geb. 2. 8. 1917. Aufg. 28. 9. 1926 in V. A. Partus 0. B. Begann 
in gewohnlicher Zeit zu gehen. Sprach etwas spater als normal. Im itibrigen war 
wahrend den ersten Lebensjahren nichts Abnormes zu bemerken ausser dass sie still 
war. Im Alter von 7 Jahren wurde allmahlich eintretende starke Abnahme der Seh- 
scharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache beobachtet. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Normale K6érperentwicklung. Innere Organe 
o. B. W. R. im Blut neg. Keine Bewegungsstérungen. Augenuntersuchung (Augen- 
pol. Lund): Partielle Sehnervenatrophie. Die Papillen stark weiss. Die Arterien sehr 
diinn. — Still, bescheiden, friedlich. Hilft sich selbst. Versteht einfachere Satze, die zu 
ihr gesagt werden und gehorcht Weisungen. Antwortet sehr undeutlich. 

Status Febr. 1928 (Verf.): Kérperlinge 137 cm. Grazile K6érperkonstitution. 
Allgemeinbefinden o. B. Form des Schadels und Gesichts 0. B. Grésster Schadel- 
umfang 50 cm. In bezug auf Mundhdéhle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelett- 
system, Haut und 4ussere Genitalien 0. B. Psychisch: Recht dement, stumpfsinnig, 
weinerlich und.reizbar. Hilft sich selbst. Spielt etwas. Weint auf den geringsten 
Anlass hin. Spricht wenig spontan. Recht zugianglich. Aufmerksamkeit herabge- 
setzt, fliichtig. Ziemlich apathischer Gesichtsausdruck. Die Sprache recht dysar- 
thrisch, schnell, zuweilen stotternd. Monotone Stimme. Pat. driickt sich in kurzen, 
diirftigen Satzen aus, meisiens nur ein oder ein paar Worte. Kann nur die ein- 
fachsten Fragen beantworten. 

Nachsprechen: Sagt kurze Satze nach. Reihensprechen (Wochentage) richtig. 
(Monate) »Januar, Februar, April, September». (Zahlen 1—-20) »1, 2, 3, 4, 20». Kann 
nur ein paar Buchstaben im Alphabet, gar nichts vom Vaterunser. Gegenstandbe- 
zeichnen: Einfachere Gegenstande richtig. Keine Apraxie. Pat. weiss ihren Namen, 
aber nicht ihr Alter, nicht wann sie geboren ist, nicht Jahrzahl, Monat oder Tag 
jetzt, weiss dass es Winter ist, weiss wo sie ist, sagt dass sie drei Jahre hier 
gewesen ist. Weiss die Namen ihrer Mutter, Geschwister, des Heimatsortes. Kann 
nicht die einfachsten Additions- und Subtraktionsbeispiele ausrechnen. Weiss was 
sie zu Mittag bekommen hat. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen 
ist das Optimum eine vierziffrige Zahl. (Was ist eine Gabel?) »essen». (Tisch?) 
»darauf essen». (Fiinférestiick?) »Geldstiick». (Unterschied zwischen Schmetterling 
und Fliege?) »Schmetterling». (Glas und Holz?) »das Glas». Kann gar nichts dar- 
iiber aussagen was sie wahrend des Tages gemacht hat. Hieriiber befragt iteriert sie 
»drinnen waren wir, drinnen waren wir». Keine Halluzinationen oder Wahnvor 
stellungen nachweisbar. Keine Katalepsie. Kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren auf Licht, aber 
trage. Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabismus converg. Grobschlagiger Nystag- 
mus. Kranialnerven im tibrigen o. B. Auffallende Bewegungsarmut und -verlangsa- 
mung. Bisweilen Bewegungsdrang, wobei sie an den Kleidern zupft und herumgreift, 
sich nervés am Stuhl herumwendet usw. Grobe Kraft o. B. Keine Hypertonie, 
Klonus, Tremor oder Athetose. Reagiert auf Nadelstiche. Keine Ataxie. Sehnen- 
reflexe lebhaft, gleich. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. . Romberg 
neg. Gang: Geht recht steif und langsam. Keine Mitbewegungen in den Armen. 
Sonst o. B. 
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26. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Klarer Liquor, Nonne 
und Pandy neg. 1 Zelle. W. R. im Liquor neg. 

12. 5. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Kann zur Ausfiihrung ein- 
facherer Bewegungen bewegt werden. Exzentrische Fixation. Lokalisiert Licht gut 
auf beiden Augen. Papillen scharf begrenzt, ausserst blass. Die Gefiasse fadendiinn. 
In der Peripherie der Augenhintergriinde Pigmentierungen vom »Pfeffer- und Salz»- 
Typus. 

April 1929. Pat. ist successiv bedeutend mehr weinerlich, reizbar und unauf- 
merksam geworden. Die Sprache hat sich verschlechtert, ist nun ziemlich dysar- 
thrisch, verwaschen, schnell, stotternd, oft mit Logoklonie, darauf in eine iiber- 
stiirzte Artikulation tibergehend, weshalb ziemlich schwerverstandlich. Der Gang hat 
sich allmahlich verschlechtert. Geht langsam, sehr starr, etwas breitbeinig, mit ziem- 
lich kleinen, steifen Schritten, etwas vorniibergebeugter K6rperhaltung, leicht flek- 
tierten Kniegelenken. Keine Mitbewegungen der Arme. Erhebt die Fiisse von der 
Unterlage. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Steht zuweilen und trampelt angstlich 
auf der gleichen Stelle, bevor sie ins Gehen kommt. Kann nur einige Schritte laufen, 
ziemlich breitbeinig, mit kleinen, steifen, trampelnden Schritten, die sie nur langsam 
vorwarts bringen. Die ganze Kérperhaltung sehr starr. Romberg neg. Angedeutete 
Hypertonie in der Muskulatur von mobilem, rigidem Typus. Neurologisch im iibrigen 
wie friiher. 

Seit Sommer 1929 typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und gene 
rellen Krampfzuckungen. (Der erste Anfall im Elternhaus wahrend den Ferien., 
Hirnpunktion verweigert. 


FAMILIE 22. 


Der Vater des Prob., Fischer, 38 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Prob., 36 Jahre. Laut Mitteilung gesund. 

Ein Vetter des Vaters des Prob., Ferdinand, 44 Jahre. Leidet laut Mitteilung 
‘des Pfarramtes an angeborener Idiotic. Nicht asyliert. 


Asta N. P I—III. Geb. 14. 1. 1914. Aufg. 9. 11. 1927 in V. A. Partus o. B. Lernte 
im gewohnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im tibrigen nor- 
mal bis zum 8. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Abnahme der Sehscharfe, 
zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache beobachtet wurde. Ist zwei 
Jahre in die Kleinkinderschule gegangen. Untersucht am 11. 11. 1921 von Prof. 
F. Ask: Retinochorioiditis peripherica oc. amb. + Atrophia nervi optici. Visus oc. 
amb. = Fingerzihlen 1—2 m. W. R. im Blut neg. — Pat. wurde am 22. 9. 1924 in 
Tomteboda aufgenommen, von wo sie am 2. 11. 1927 auf Grund epileptischer Anfalle, 
die 1925 begannen, entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. FORSMARK): 
Retinochorioiditis oc. amb. Massen von feinen Pigmentkérnchen tiber periphere 
Teile der Augenhintergriinde und Retinitisatrophie der Papillen. Visus oc. sin. = 
Handbewegungen, oc. dxtr. =- quantitative Lichtperzeption. 

Status Febr. 1928 (Verf.): Normale Kérperentwicklung. Gutes Allgemeinbefin 
den. K6rperlinge 148 cm. Schiadel- und Gesichtsform o. B. Grésster Schadel- 
umfang 53 cm. Hinsichtlich Mundhohle, innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem 
und dussere Genitalien 0. B. Massige Acrocyanose der Hande und Fiisse. W. R. im 
Blut neg. Psychisch: Etwas zuriickgeblieben. Doch ziemlich aufgeweckt, aufmerk- 
‘sam und interessiert. Bisweilen eigensinnig, jahzornig. Hilft sich selbst. Recht in- 
teressiert von Schularbeit, beschaftigt sich mit Weben. Zugéanglich und ziemlich ge- 
sprachig. Driickt sich recht gut in Satzen aus. Die Sprache etwas dysarthrisch, 
besonders bei langeren Worten hervortretend. Monotone Stimme. Kann recht gut 
iiber ihre friiheren Daten und die Verhaltnisse zuhause berichten. 

Nachsprechen, Reihensprechen, Gegenstandbezeichnen und Priifung auf Praxie 
-o. B. Weiss ihren Namen, ihr Alter, Geburtstag, ist in bezug auf Zeit und Raum 
orientiert, sagt wie lange sie in Lund gewesen ist, weiss die Namen der Eltern und die 
mehrerer Mitpatienten. Rechnet richtig Additions- und Subtraktionsbeispiele mit zwei- 
ziffrigen Zahlen. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das 
Optimum eine vierziffrige Zahl. Bringt Jederholms 8-, 9- und 10-Jahresteste gut 
fertig, nicht 12- und 13-Jahresteste. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen. 
Keine Katalepsie, kein Negativismus. 
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Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren auf Licht, aber 
trige. Ophthalmoskopisch siehe unten. Strabismus converg. Grobschlagiger Nystag- 
mus. Kranialnerven im iibrigen o. B. Grobe Kraft o. B. Keine Hypertonie und 
Athetose, kein Klonus oder Tremor. Sensibilitat 0. B. Keine Ataxie. Sehnenreflexe 
lebhaft, gleich. Bauchreflexe o. B. Babinski rechts unsicher, links neg. Romberg 
neg. Gang: Geht auffallend starr, recht langsam, mit steifer, etwas vorgebeugter 
K6érperhaltung, leicht flektierten Kniegelenken. Keine Mitbewegungen der Arme. 
Kann laufen, aber langsam, steif, ziemlich breitbeinig, mit kleinen trampelnden 
Schritten. Im ibrigen o. B. 

8. 4. 1928. Augenuntersuchung (Doz. B. ROSENGREN): Quantitative Lichtperzep- 
tion. Lokalisiert nicht-exaht. Papillen atrophisch. Die Augenhintergriinde zeigen 
eine deutliche pigmentosa-Pigmentierung. Diagnose: Retinitis pigmentosa. 

30. 4. 1928. Lumbalpunktion: Keine Druckerhéhung. Sanguinolente Beimengung. 
W. R. im Liquor neg. 

Mai 1929. Psychisch ungefahr wie friiher. Die Sprache hat sich jedoch ver- 
schlechtert. Mehr dysarthrisch, verwaschen, stotternd, bei langen Worten oft recht 
unverstandlich. Geht schlechter, langsamer und steif ohne Mitbewegungen, mit ziem- 
lich kleinen starren Schritten, oft leicht breitbeinig, mit massig flektierten Kniegelen- 
ken. Die ganze Kérperhaltung ist auffallend starr, Tritt mit der ganzen Fusssohle 
auf. Erhebt die Fiisse recht schlecht von der Unterlage. Kranialnerven wie friher. 
Motilitat, Sensibilitat, Reflexe wie friiher. Keine Ataxie. Romberg neg. 

Juni 1929. Pat. wurde nachhause entlassen. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1927: 4, 1928: 0, 1929: 1. 


FAMILIE 23. 


Die Vatersmutter und die Muttersmutter des Prob. waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Arbeiter, 60 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
moskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 62 Jahre, neurotisch. Psychisch im tibrigen, neurologisch 
und ophthalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. Zwei Kinder starben gleich nach 
dem Partus. (Verf.). 

Die Vatersschwester des Prob., Mathilda, gest. im Alter von 63 Jahren. Wurde 
das letzte Jahr in der Abteilung fiir Geisteskranke in Norrk6éping gepflegt. Zeitweise 
gewalttitig und desorientiert. Diagnose: Dementia arteriosclerotica. 


Harry A. P I—III. Geb. 13. 12. 1905. Aufg. 17. 8. 1924 in V. A. Partus langwierig, 
nicht instrumentell. Lernte im Alter von einem Jahr gehen. Immer psychisch zuriick- 
geblieben. Begann erst im Alter von 5—6 Jahren zu sprechen. Zur gleichen Zeit 
wurde successiv eintretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, 
ohne bekannten 4usseren Anlass beobachtet. Untersucht am 16. 4. 1924 von Dr. 
LGOWEGREN: Doppelseitige atypische Retinitis pigmentosa mit Hemeralopie und _ be- 
deutender Einschrankung des Gesichtsfeldes und der Sehscharfe. — Ist acht Jahre 
in die Schule fiir Schwachsinnige in Norrképing gegangen. 

Status bei der Aufnahme in V. A.: Normale Kérperentwicklung. K®6érperlange 
160 cm. Keine Missbildungen. Grésster Schidelumfang 55 cm. Ko6rperfiille, Haut, 
Muskulatur, Skelettsystem, innere Organe o. B. Gehér o. B. Spricht schwerverstand- 
lich, in ganzen Satzen. Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Romberg neg. Zieht sich 
selbst an. Ziemlich stumpfsinniger Gesichtsausdruck. Gefiigig. Arbeitsam. Ant- 
wortet auf einfache Fragen. Weiss weder Monat noch Datum. Kann in kurzen 
Satzen erzihlen was er wahrend des Tages gemacht hat, wenn man ihn mit Fragen 
hilft. W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Atrophia nervi 
optici. — Pat. wurde am 6. 6. 1926 nachhause entlassen. 

Status im Elternhause am 19, 1. 1929 (Verf.): Die Eltern des Pat. geben an, dass 
er die letzten Jahre zunehmend apathisch und eigensinnig geworden ist. Epileptische 


Anfalle sind nicht beobachtet. Kraftig gebaut. In bezug auf Mundhohle, innere 


Organe, Skelettsystem, aussere Genitalien und Lymphdriisen o. B. Acrocyanose der 
Hande und Fiisse. Psychisch: Erheblich stumpfsinnig, dement. Isst selbst, kann 
sich selbst anziehen, aber sehr langsam. Eigensinnig, aufbrausend. Kann mit Holz- 
tragen ein wenig behilflich sein, kann aber sonst mit nichts beschaftigt werden. 


Apathischer, starrer Gesichtsausdruck. Recht zuganglich. Kann nur ein paar, die 
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einfachsten Fragen beantworten. Antwortet meistens nur mit einzelnen Worten. 
Verbigeriert zuweilen. Die Sprache ist stark dysarthrisch, verwaschen, schnell, er- 
heblich schwerverstandlich, oft unverstandlich.. Stimme monoton. Benennt einige 
einfachere Gegenstande richtig. Weiss seinen Namen, nicht sein Alter, nicht wann 
er geboren ist, nicht Jahrzahl, Monat oder Tag jetzt. Weiss wo er ist. Erinnert 
sich dass er in Lund gewesen ist, aber nicht wann und wie lange. Gibt richtig die 
Namen der Eltern sowie von zwei seiner Geschwister an. Kann die einfachsten 
Additions- und Subtraktionsbeispiele nicht ausrechnen. Kann das Alphabet nicht 
hersagen, gar nichts vom Vaterunser, nur ein paar der Monate, die Wochentage da- 
gegen richtig. Weiss was er heute zu Mittag bekommen hat. Bei unmittelbarer 
Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum eine dreiziffrige Zahl. Kann 
Jederholms 8- und 9-Jahresteste gar nicht fertig bringen. Kann den Inhalt in einer 
kurzen vorgelesenen Notiz nicht wiedergeben, gar nicht dariiber berichten was er 
wahrend des Tages gemacht hat. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen 
nachweisbar. Keine Katalepsie, kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf Licht. 
Ophthalmoskopisch: Gelbblasse Papillen. Fadendiinne, kaum bemerkbare Gefasse. 
Peripher in den Augenhintergriinden diffuse, reichliche, knochenkérperchenahnliche 
Pigmentierungen. Grobschiagiger Nystagmus. Kranialnerven im iibrigen o. B. Aus- 
gesprochene Bewegungsarmut. Grobe Kraft ziemlich gut. Deutliche Hypertonie in 
der Muskulatur von rigidem Typus. Kein Klonus oder Tremor, keine Athetose. 
Reagiert auf Nadelstiche. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Bauchreflexe o. B. Oppen- 
heim und Babinski rechts pos., links unsicher. Finger-Nasen- und Knie-Hackenver- 
suche werden langsam ausgefiihrt, aber nicht ataktisch. Romberg neg. Gang: Geht 
sehr langsam, steif und ungeschickt, mit steif vorniibergebeugtem Kopf und Ober- 
kérper, etwas breitbeinig, massig flektierten Kniegelenken, etwas einwarts gedrehten 
Fiissen, mit starren, ziemlich kleinen Schritten. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. 
Keine Mitbewegungen der Arme, die in der Regel steif flektiert gehalten werden. 
Kann unmédglich laufen. Die ganze Kérperhaltung sehr starr, 


Mary A. (Schwester des vorigen). S I, P II—III. Geb. 23. 7. 1899. Aufg. 31. 7. 1910 
in D. S. S. Partus o. B. Spat entwickelt. Ging mit 1'/2 Jahren, sprach mit 2 Jahren. Ist 
immer etwas still und stumpfsinnig gewesen. Im Alter von 7 Jahren wurde successiv 
einsetzende starke Abnahme der Sehkraft ohne bekannte 4ussere Ursache wahrge- 
nommen. Untersucht am 26. 8. 1908 von Dr. LOWEGREN: Sehnervenatrophie und bedeu- 
tende Refraktionsanomalien, die jedoch zufolge der geringen Intelligenzentwicklung 
und Unruhe der Pat. gegenwartig unméglich prazisiert werden kénnen. — Pat. wurde 
am 24. 8. 1909 in die Blindenschule Tomteboda aufgenommen, von wo sie wegen 
Unvermégens sich den Unterricht zugutezumachen am 15. 6. 1910 entlassen wurde. 
Dortige Augendiagnose (Doz. E. ForsMarRK): Retinochorioiditis oc. amb. Visus = 
Fingerzahlen 1 1*/2 m. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kurz gewachsen. Kraftiger Kérperbau. 
Brachycephal. Gutes Allgemeinbefinden. Keine Missbildungen. In bezug auf Mund- 
héhle, innere Organe, Skelettsystem, Haut und Muskulatur o. B. Hat Leitsehver- 
mégen. Nystagmus. Gehér o. B. Sprache deutlich, obgleich langsam und trage, 
etwas murmelnd. Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Fiihrt sich sehr gut auf. Kann 
sich selbst helfen. Ordentlich. Willig zu arbeiten. Beschaftigt sich mit Bandweben. 
Etwas triage Auffassung von Personen, Ereignissen, Anreden, Zeit und Raum. Febr. 
1912: Augenuntersuchung von Doz. E. FoRSMARK wahrend dienstl. Reise: Retinocho- 
rioiditis oc. amb. mit schnupftabakaéhnlichem Pigment peripher in den Augenhinter- 
griinden und stark retinitischer Atrophie der Sehnerven. Hat Leitsehvermégen. Die 
Pupillen reagieren auf Licht. W. R. im Blut neg. — 16. 2. 1922: Wurde seit vier 
Jahren in der Abteilung fiir Geisteskranke der Anstalt gepflegt. Periodisch sehr un- 
ruhig. Starb am gleichen Tag. 

Katamnestisch: Pat. wurde mit den Jahren zunehmend dement, stumpfsinnig, 
weinerlich, reizbar und wirr. Konnte die letzten Jahre mit nichts beschaftigt werden. 
Vergass allmahlich was sie gelernt hatte. Die Sprache schlechter, mehr und mehr 
stotternd, verwaschen, zum Schluss fast unbegreiflich, lallend. Konnte stundenlang 
das gleiche Wort wiederholen. Der Gang wurde successiv immer schlechter. Sie 
ging mehr und mehr langsam, steif und strauchelnd, mit sehr kleinen Schritten, 
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zunehmend vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. Konnte kaum die Fiisse zu 
bewegen. Das letzte Lebensjahr starke Abmagerung. Epileptische Anfalle wurden 
nicht beobachtet. 


FAMILIE 24. 


Der Vater des Prob., Stationsvorstand, 53 Jahre. Hyperopie. Psychisch und 
neurologisch o. B. Ebenso ophthalmoskopisch. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 48 Jahre. Hyperopie. Neurologisch und ophthalmo- 
skopisch o. B. Hat einen Abort gehabt. Lues wird verneint. (Verf.). 

Der Bruder des Prob., Olle, 12 Jahre. Untersucht im Alter von 10 Jahren durch 
Dr. F. BERG: Hyperopia magna + 8 bis + 10 Dioptrien. Ophthalmoskopisch: Nur 
die bei hochgradiger Hyperopie gewéhnlichen Veranderungen. 


Sven 0. P I—III. Geb. 9. 7. 1910. Aufg. 19. 1. 1922 in D. S. S., tiberfiihrt nach V. A. 
im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gewoéhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen 
und entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 5. Lebensjahr, da successiv eintre- 
tende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere 
Ursache beobachtet wurde. Untersucht am 19. 6. 1917 von Dr. F. BERG: Atrophia 
nervi optici oc. amb. + Strabismus converg. oc. sin. Doppelseitige Opticusatrophie, 
doch keine vollstandige Erblassung der Papillen. Die Gefasse diinn. Der Fundus 
zeigt eine mehr diffus ausgebreitete, kleinfleckige Pigmentierung sowie einzelne 
gréssere Herde. Visus oc. dxtr. (+ 5,5 D) ‘*/e, oc. sin. Handbewegungen. W. R. 
im Blut neg. — Pat. wurde am 30. 8. 1917 in Tomteboda aufgenommen, von wo er 
im Herbst 1921 wegen Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen 
wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. ForsMarRK): Retinochorioiditis oc. amb. 
Schnupftabakahnliches Pigment in reichlicher Menge. — Seit Herbst 1921 epilep- 
tische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Gross fiir sein Alter. Gutes Allgemein- 
befinden. Hinsichtlich MundhGhle, innere Organe, Skelettsystem, Haut und Musku- 
latur o. B. Nimmt jetzt nur Licht wahr und kann leidlich den Weg finden. Gutes 
Gehoér. Deutliche Artikulation. Spricht in Satzen. Motilitat, Reflexe und Gang o. B. 
Hilft sich selbst. Stimmung wechselnd, unruhig, jahzornig, ungehorsam, eigensinnig. 
Vergisst Aufforderungen. Aufmerksamkeit unbestandig. Recht gute Auffassung von 
Personen, Ereignissen, Anreden, Zeit und Raum. Aussert sich formell klar und zu- 
sammenhangend. Kann kurz dariiber berichten was geschehen ist oder gesagt worden 
ist. Gedachtnis vermindert. Kann sich abstrakte Begriffe aneignen. Liest Blinden- 
schrift. Nov. 1922: Seit Juni 7 epileptische Anfalle. 20. 2. 1923: Keine Paresen. 
Keine Bewegungseigentiimlichkeiten. Patellarreflexe normal. Babinski neg., Rom- 
berg neg. W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Atrophia nervi 
optici + Retinochorioiditis (pigmentosa?). Marz 1924: Das Gedachtnis ist schlecht, die 
Aufmerksamkeit schwer zu fixieren, fliichtig. Kann schlecht dariiber berichten was ge- 
schehen ist oder gesagt worden ist oder zusammenhangend erzahlen. Hat schwer 
mit dem Lesen mitzufolgen, liest und druckt aber Blindenschrift gut. Hat Weben 
gelernt. Mai 1926: Hat sich im Verlaufe des Jahres verschlechtert, ist mehr stumpf- 
sinnig und wirr geworden. Plaudert bestindig und springt von dem einen zum 
anderen. Sieht zuweilen Figuren und Fliegen. 30. 10. 1926: Pflegte nach den epi- 
leptischen Anfallen die letzten Jahre apathisch zu sein und schlecht zu gehen. 
9. 11. 1926: Gestorben. 

Frequenz epileptischer Anfalle in V. A.: 1923: 1, 1924: 7, 1925: 6, 1926: 26. 

Katamnestisch: Wurde die spateren Jahre allmahlich mehr dement, stumpf- 
sinnig, weinerlich, reizbar und wirr. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Die 
Sprache verschlechterte sich zunehmend, wurde mehr verwaschen, stotternd und 
schwerverstandlich. Der Gang wurde allmahlich mehr steif, langsam, wackelnd und 
unsicher, mit kleinen schleppenden, strauchelnden Schritten. 


Lena ©. (Schwester des vorigen). S I—III. Geb. 2. 3. 1919. Nicht in Anstalt aufge- 
nommen. Untersucht vom Verf. am 12. Mai 1929: Partus o. B. Lernte im gew6éhnlichen 
Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im tibrigen normal bis zum 8. 
Lebensjahr, da successiv einsetzende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung 
fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache beobachtet wurde. Doch schon friiher auf 
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Grund von Hyperopia vermindertes Sehvermégen. Untersucht am 14. 9. 1926 von 
Dr. F. BERG: Hyperopia magna. Skiaskopisch ca. 7 D Hyperopie. Ophthalmoskopisch 
o. B. Visus oc. dxtr. 5/50, oc. sin. °/15. — Untersucht am 28. 9. 1928 von Dr. 
U. LinpGREN: Skiaskop. + 7—8 Dioptrien. In den zentralen Teilen des Macula- 
gebietes grobkérnige Pigmentzeichnung. — Am 27. 11. 1928 wurde der erste epilepti- 
sche Anfall des Pat. beobachtet, typisch, mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampf- 
zuckungen. Im Marz 1929 ein neuer 4hnlicher Anfall. Laut Mitteilung der Eltern 
ist Pat. das letzte Jahr zunehmend stumpfsinnig, eigensinnig, weinerlich und reizbar 
geworden. Das letzte Jahr begann sie stotternd und undeutlich zu sprechen. 

Status am 12. 5. 1929 (Verf.): Normale Kérperentwicklung. Gutes Allgemein- 
befinden. Schadel- und Gesichtsform o. B. Grésster Schadelumfang 52 cm. In bezug 
auf Mundhohle, innere Organe, Skelettsystem, Haut, Lymphdriisen, dussere Genitalien 
o. B. W. R. im Blut neg. Psychisch: Etwas zuriickgeblieben. Doch recht aufge- 
weckt, lebhaft, interessiert und gesprachig. Hilft sich selbst. Ist zuginglich. Driickt 
sich in Satzen zusammenhangend aus. kann ganz gut tiber sich berichten. Weiss 
Namen, Alter, Geburtsjahr, nicht die jetzige Jahrzahl. Weiss die Namen der Eltern, 
Geschwister. Addiert und subtrahiert einfache Additions- und Subtraktionsbeispiele 
richtig. Sagt die Wochentage richtig her, kann nur die Namen von ein paar Monaten. 
Nur teilweise das Alphabet. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen 
ist das Optimum eine vierziffrige Zahl. Kann Jederholms 8—9-Jahresteste nicht 
fertig bringen. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen. Keine Apraxie. Neu- 
rologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren o. B. Ophthalmoskopisch 
siehe unten. Strabismus converg. Kranialnerven i. ii. 0. B. Motilitat, Sensibilitat, 
Reflexe und Gang o. B. Keine Ataxie. Romberg neg. 

12. 6. 1929. Augenuntersuchung (Dr. F. BERG): Ihre Sehscharfe hat sich nun 
auf beiden Augen auf ca. 7/60 vermindert. Ophthalmoskopisch: Unbedeutende Blasse 
der Papillen. Gefasse etwas diinner als normal. In der Peripherie diffuse, fein- 
fleckige Pigmentveranderungen. In beiden Maculae zentrale, etwas mehr als papillen- 
grosse (der rechte grésser) Herde mit Atrophie des Retinalpigmentes sowie Schwarz- 
pigmentierung in der Mitte des Herdes. Hemeralopie scheint nicht vorzuliegen und 
die ausseren Grenzen des Sehfeldes erscheinen normal. 


FAMILIE 25. 


Der Vater des Prob., Landwirt, 58 Jahre. Laut Angabe gesund. Lues wird 
verneint. 

Die Mutter des Prob., 59 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Der Vater des Vatersvaters des Prob., Nils, geb. 31. 3. 1806. Laut H. L. »taub 
und dumm». 

Eine Schwester des Vaters des Vatersvaters des Prob., Gertrud, geb. 1799, laut 
H. L. 1805—1810 >taub und dumm». 

Eine zweite Schwester des Vaters des Vatersvaters des Prob., Brita, geb. 1812, 
laut H. L. 1816—1823 »schwache Stimme, schwache Geistesgaben». 

Der Vater des Muttersvaters des Prob., Jacob, geb. 23. 6. 1789, laut H. L.: 
»bestraft wegen Trunkenheit 1840». 


Alma L. P I—III. Geb. 8. 7. 1909. Aufg. 29. 8. 1919 in D. S. S., tiberfiihrt nach 
V. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gew6éhnlichen Alter zu gehen und zu spre- 
chen und entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 6. Lebensjahr, da allmahlich ein- 
setzende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannten 4us- 
seren Anlass wahrgenommen wurde. Ist ein Semester in die Kleinkinderschule ge- 
gangen. Seit dem Alter von 8 Jahren epileptische Anfalle. Untersucht am 1. 8. 1916 
in der Augenpol. in Lund (Nr. 1090): Atrophia nervi optici oc. amb. Visus oc. amb. 
= quantitative Lichtperzeption? Fehlerhafte Projektion. Papillen scharf begrenzt. 
Arterien diinn. Papillen gelbweiss. Lamina nicht sichtbar. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kraftiger Kérperbau. Kérperlange 141 cm. 
Gutes Allgemeinbefinden. Keine Missbildungen. Hinsichtlich innerer Organe, Haut, 
Muskulatur, Skelettsystem o. B. Gehér o. B. Deutliche Artikulation. Spricht in 
Satzen. Bewegt sich sehr langsam, zuweilen zittern die Glieder. Hilft sich selbst. 
Gefiigig aber trage. Aufmerksamkeit und Gedachtnis herabgesetzt. Antwortet auf 
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einfache Fragen. Kann keinen zusammenhangenden Bericht erstatten. Im Herbst 
1922 an die Asylabteilung der Anstalt abgegeben, da sie ausserstande war sich den 
Unterricht zugutezumachen. Die epileptischen Anfalle 1921—1922 sehr bésartig. Dez. 
1922: Allgemeinbefinden gut. Innere Organe o. B. Patellarreflexe o. B. Babinski 
neg. Geht bisweilen ziemlich gut, meistens schlecht mit gebeugten Knien und starkem 
Tremor in den Beinen. Spricht bestindig, mitunter ganze Satze; mitunter wird das 
gleiche Wort wiederholt. Stottert etwas. Lacht unmotiviert. Befolgt die Aufforderung 
still zu sein nicht. Ist reinlich, W. R. im Blut neg. Seit Juni dieses Jahres 13 
epileptische Anfalle. Augenuntersuchung (Augenpol.): Atrophia nervi optici + pig- 
mentierte Herde in der Retina (Retinitis pigmentosa?). 1. 2. 1924: Seit Weihnachten 
1923 erheblich stumpfsinniger. Will nicht gehen. Es scheint als ob es ihr nun 
schwerer fiel die Balanz zu halten. Klagt zuweilen dariiber dass sie fallt. Die 
Balanz ist schwierig zu untersuchen, da sie nicht zu stehen versucht, sondern sich 
zur Seite wirft. Betrachtlich gesteigerte Spastizitat in den Beinen. Babinski unsicher. 
Sehr stumpfsinnig, sodass man von ihr keine Antwort bekommen kann. Hg-Schmier- 
kur ut aliquid. 15. 4. 1924: Allmahlich mehr stumpfsinnig und kraftlos. Trotz Ver- 
suchen ihr Nahrung zuzufiihren starke Abmagerung. Immer zunehmende Spastizitat. 
Liegt mit stark flektierten Knien. Keine deutliche Parese. Starke Unruhe bei Ver- 
suchen ihre Lage zu verandern. Die letzte Zeit Decubitus. Gest. am 16. 4. 1924 an 
Bronchopneumonie. 

Katamnestisch: Kérperhaltung der Pat. die letzten Jahre zunehmend steif. Ging 
schlechter und schlechter mit kleinen, schleppenden Schritten, unsicher und mit 
gebeugten Knien. Die Sprache wurde zunehmend schlechter, mehr verwaschen und 
stotternd, schliesslich unverstandlich. Hochgradige Verblédung. 


FAMILIE 26. 


Der Vater des Prob., Landwirt, 69 Jahre. Psychisch, neurologisch und oph- 
thalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 65 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Kein Abort. Lues wird verneint. (Verf.). 


Arvid K. P I—III. Geb. 16. 5. 1901. Aufg. 6. 10. 1916 in D. S. S., tiberfiihrt nach 
V. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gew6éhnlichen Alter zu gehen und zu spre- 
chen und entwickelte sich im iibrigen normal bis zum 7. Lebensjahr, da allmahlich ein- 
tretende starke Abnahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte 
aussere Ursache beobachtet wurde. Ist eine zeitlang in die Kleinkinderschule ge- 
gangen. 
Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kraftiger Kérperbau. Gutes Allgemein- 
befinden. In bezug auf Mundhdéhle, Haut, Muskulatur, Skelettsystem und innere Or- 
gane o. B. Besitzt ziemlich gutes Leitsehvermégen. Gehér o. B. Zuweilen undeut- 
liche, zu schnelle Artikulation. Spricht einfache Satze. Motilitat, Reflexe und Gang 
o. B. Fiihrt sich im allgemeinen gut auf. Hilft sich selbst. Ist ordentlich. Ruhige 
Stimmungslage. Von praktischer Arbeit interessiert und ausdauernd. Aufmerksam- 
keit herabgesetzt, unbestandig. Ziemlich gute Auffassung von Personen, Ereignissen 
und Gegenstaénden in der Umgebung. Geistestatigkeit und Gedachtnis herabgesetzt. 
Kann iiber nichts zusammenhangend berichten. 12. 1. 1923: Seit 1921 epileptische 
Anfalle, héchstens jeden zweiten Monat. Beschaftigt sich nun mit gar nichts. Ist 
ruhig, isst selbst, meldet seine Bediirfnisse an. Erkennt Personen. Weiss die Wochen- 
tage, nicht die Jahrzahl. Kann sich in kurzen Satzen formell richtig ausdriicken. 
Geistestatigkeit bedeutend herabgesetzt. Gang schlecht. Schleppt die Fiisse, geht mit 
gebeugten Knien. Beim Gehen wirft er sich mitunter nach riickwarts, als ob die 
Balanz schlecht ware. Nystagmus. Keine sichere Parese. Patellar- und Bauch- 
reflexe o. B. Babinski neg. Romberg wahrscheinlich neg. 18. 4. 1923: W. R. im 
Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Atrophia nervi optici oc. amb. + Re- 
tinochorioiditis oc. amb. (luetica?, pigmentosa?). Seit der Aufnahme 1916 zunehmend 
stumpfsinniger. Geht schlechter als bei der Aufnahme. 2. 5. 1923: Lumbalpunktion. 
Druck 110. Nonne neg. 2 Zellen. W. R. im Liquor neg. Hg-Schmierkur einge- 
leitet. 22. 4. 1924: Seit Sommer 1923 allmahlich mehr apathisch. Der Gang schlechter, 
doch ohne deutliche Parese. Gest. am 23. 4. 1924. 
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Sektion 24. 4. 1924 (Pathologisches Inst., Lund): Gehirn klein, Gewicht 975 g. 
Namentlich erscheinen die Stirnloben klein mit schmalen Gyri. Gehirnhaute o. B. Im 
Ventrikelsystem eine erhéhte Menge klarer Fliissigkeit und beginnende Ependym- 
granulation. Hirnsubstanz makroskopisch o. B. Nervi optici von gewéhnlichem 
haliber. Histologische Untersuchung nicht ausgefiihrt. 

Katamnestisch: Die letzten Jahre zunehmend. stumpfsinnig. Die Sprache all- 
mahlich mehr verwaschen, stotternd, unverstandlich, verschwand zuletzt. Reagierte 
wenig auf Anreden. Musste gefiittert und mit allem geholfen werden. Der Gang 
zunehmend schlechter, ging successiv langsamer, starr, mit sehr kleinen, steifen, 
schleppenden Schritten, vorniibergebeugt, mit sehr steifer Kérperhaltung und gebeug- 
ten Knien. Fiel aus dem geringsten Anlass um. Wurde die letzte Zeit im ganzen 
K6rper sehr starr. 


Elov K. (Bruder des vorigen). SI, P II—III. Geb. 18. 3. 1897. Aufg. 9. 1. 1909 in 
D. S. S. Partus o. B. Lernte im gew6hnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und ent- 
wickelte sich im tibrigen normal bis zum 7. Lebensjahr, da allmahlich starke Ab- 
nahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache wahr- 
genommen wurde. Ist 5 Semester in die Kleinkinderschule gegangen. Untersucht 
am 17. 2. 1906 von Prof. G. AHLSTRGM: Visus = Fingerzahlen 1'/2 m. Liest nicht 
die grésste Schrift. Die Papillen blass, nicht distinkt begrenzt. Die Gefasse dusserst 
diinn. Hier und da in den Augenhintergriinden hellere kleinere Herde. Keine Pig- 
mentierungen. — Untersucht am 7. 9. 1907 von Dr. M. SUNDQUIST: Retinochorioiditis. 
— Pat. wurde am 24, 8. 1908 in Tomteboda aufgenommen, von wo er am 8. 1. 1909 
wegen Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige 
Augendiagnose (Doz. E. FORSMARK): Retinochorioiditis oc. amb. Chorioiditische 
Herde in der Macula und pigmentierte Herde in der Peripherie. Vollkommen blind. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Kraftiger 
K6rperbau. Gutes Allgemeinbefinden. Grosse schwammige Tonsillen. Hinsichtlich 
innere Organe, Haut und Skelettsystem o. B. Besitzt Leitsehvermégen. Unterscheidet 
Licht und Dunkel. Geh6r einigermassen gut. Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Kann 
Sich ziemlich gut selbst helfen. Gefiigig, aufmerksam, ruhig. Kann an allerlei Ar- 
beiten teilnehmen. Gute Auffassung von Personen, Gegenstaénden und Ereignissen 
in der Umgebung, von Zeit und Raum. Geistestatigkeit klar. Gedachtnis gut. Wurde 
1910 nachhause entlassen. Starb dort am 30. 1. 1916. 

Katamnestisch: Seit dem Alter von 14 Jahren typische epileptische Anfalle mit 
Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen, haufig ein paarmal im Monat. Wurde dann 
allmahlich dementer, stumpfsinniger, weinerlich, reizbar und wirr. Vergass was er 
gelernt hatte, konnte mit nichts beschaftigt werden. Die Sprache wurde zunehmend 
schlechter, mehr stotternd, verwaschen und schwerverstandlich; er konnte stunden- 
lang dasselbe Wort wiederholen. Schliesslich verschwand die Sprache fast ganz, 
sodass er das letzte Jahr kaum etwas anderes als unartikulierte Laute hervorbringen 
konnte. Der Gang wurde successiv schlechter, mehr langsam und strauchelnd, mit 
sehr kurzen und schleppenden Schritten, vorgebeugtem K6rper und gebeugten Knien; 
er fiel auf den geringsten Anlass hin um. Das letzte Jahr konnte er weder gehen, 
stehen oder sitzen. Lag da ganz apathisch und sehr steif mit heraufgezogenen Knien 
im Bett. Musste da gefiittert und mit allem geholfen. Harn und Fazes gingen ins 
Bett. Magerte unerhért, bekam schweren Decubitus. Haufig epileptische Anfalle. 


Signe K. (Schwester des vorigen). S I—III. Geb. 6. 4. 1899. 1912—1913 in der 
Schwachsinnigeanstalt des Betaniaheimes in Géteborg gepflegt. Partus o. B. Gang und 
Sprache stellten sich im gewohnlichen Alter ein. Die intellektuelle Entwicklung ist 
sehr langsam von statten gegangen. Die 4rztliche Beilage im Betaniaheim vom 1. 4. 
1909 teilt mit: K6érperlange 129 cm. Kraftig entwickelte Muskulatur. Etwas vor- 
gebeugte Haltung. Kopfumfang 53 cm. Form des Schadels o. B. Innere Organe 
o. B. Gutes Allgemeinbefinden. Keine krankhaften Symptome vom Nervensystem. 
Kann Fragen mit mehreren Worten beantworten, auch erzahlen. Ist apathisch und 
trage. Sehr eigensinnig und ungezogen. Gute Auffassung von Zeit- und Raumver- 
haltnissen. Kennt umgebende Gegensténde mit Namen, in bezug auf Stoff, Anwen- 
dung, Form und Farbe. Ist reinlich. Kann an hauslichen Arbeiten teilnehmen. 
Keine Epilepsie. Pat. wurde 1913 nachhause entlassen. Starb dort am 19. 1. 1916. 
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Katamnestisch: Im Alter von 8 Jahren allmahliche Abnahme der Sehkraft, zu 
Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache. Im Alter von 12 Jahren war 
sie fast blind. Seit der gleichen Zeit epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und 
generellen Krampfzuckungen, oft mehrmals im Monat. Ein Augenarzt wurde nie 
besucht. Wurde dann allmahlich mehr verblédet, stumpfsinnig und wirr. Vergass. 
was sie gelernt hatte, konnte mit nichts beschaftigt werden. Konnte stundenlang 
sitzen und die gleiche Sache wiederholen. »Zahlte bestandig von 1—20». Oft streit- 
siichtig, wollte ihre Kleider zerreissen. Die Sprache successivy schlechter, mehr 
stotternd, verwaschen und schwerverstandlich, verschwand zuletzt ganz, sodass sie 
das letzte Lebensjahr nicht ein Wort sagen konnte. Der Gang wurde allmahlich 
schlechter, ging mehr und mehr langsam, unsicher und strauchelnd, mit kleinen 
schleppenden Schritten, vorgebeugt und mit gebeugten Knien. Die letzten Jahre 
konnte sie nicht ohne Unterstiitzung gehen. Das letzte Halbjahr lag sie ganz 
apathisch und sehr steif im Bett mit den Knien auf die Brust heraufgezogen. Musste 
da gefiittert und mit allem geholfen werden. Harn und Fazes gingen ins Bett. 


FAMILIE 27. 


Der Vater des Prob., Arbeiter, 77 Jahre. Laut Mitteilung wenig intellektuell 
begabt. Friiher:der Trunkenheit ergeben. »Zeitweise, ein paar Mal im Jahre mit 
eigentiihmlichem Gemiit, man kann sagen geisteskrank, fast gewalttatig>. Lues wird 
verneint. Diagnose: Unklare Psychose. 

Die Mutter des Prob., 69 Jahre, »etwas eigentiimlich». Hat einen Abort gehabt. 
Lues wird verneint. 

Ein Vetter des Vaters des Prob., laut Angabe taub in friihem Alter. 

Der Vatersvater des Prob. Trinker. 

Die Muttersmutter des Prob. Wurde bei der Geburt des sechsten Kindes geistes- 
krank und war es dann periodisch. Wurde eine Zeit in Korsberga Familienpflege 
fiir Geisteskranke gepflegt. 

Ein Vetter der Muttersmutter des Prob., laut Angabe >eigentiimlich, ausserstande: 
sich im Alter von 50 Jahren selbst zu helfen». 

Eine Schwester des Vaters des Muttersvaters des Prob., Kristina, geb. 12. 4. 
1773. Laut H. L. 1790-—1799: »taub». 

Eine Schwester der Mutter der Vatersmutter des Prob., Stina, laut H. L.: 
»Stottert». 


Einar P. P I—IIlI. Geb. 13. 7. 1904. Aufg. 11. 6. 1915 in D. S. S., tiberfiihrt nach 
V. A. im Okt. 1922. Partus o. B. Lernte im gewéhnlichen Alter zu gehen und zu spre- 
chen und entwickelte sich im tibrigen normal bis zum 7. Lebensjahr, da allmahlich ein- 
tretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere 
Ursache beobachtet wurde. Wurde am 31. 12. 1913 in die Blindenschule Vaxjé auf- 
genommen, von wo er am 10. 6. 1915 wegen Unvermégen sich den Unterricht zugute- 
zumachen entlassen wurde. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Etwas kleiner Wuchs. Gutes Allgemein- 
befinden. Form des Schadels o. B. Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Skelett- 
system, Haut und Muskulatur o. B. Besitzt nur Leitsehvermégen. Gehoér o. B. Deut- 
liche Artikulation. Spricht in Satzen. Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Hilft sich 
selbst mit dem Anziehen etc. Fiihrt sich gut auf. Gehorsam. 29. 11. 1915: Aus- 
serungen von Geisteskrankheit, phantasiert iiber Gefahren, bittet vor dem Verbrennen. 
verschont zu werden. Laute Rufe. 20. 1. 1923: Ist allmahlich stumpfsinniger gewor- 
den. Spricht nie. Will nicht gehen oder stehen. Liegt zusammengekauert. Kann 
mit gebeugten Knien zum Stehen gebracht werden, macht aber keinen Ansatz zum 
Gehen. Isst nicht selbst. Der Harn geht ins Bett. Meldet seine Bediirfnisse nie an. 
Befolgt keine Aufforderungen. Sieht apathisch aus. Beschaftigt sich mit nichts. Ist 
ganz uninteressiert von der Umgebung. Erkennt wahrscheinlich niemand. Ein ge- 
wisser Ansatz zu Negativismus, wenn er aus seiner Stellung gebracht werden soll. 
Keine Unruhe oder Zeichen fiir Halluzinationen. 18. 4. 1923: Innere Organe o. B. 
W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung (Augenpol. Lund): Chorioiditis oc. amb. (lue- 
tica?). Visus 0. Kerataconus oc. amb. Patellarreflexe o. B. Babinski neg. 25. 5. 1923: 
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Die letzte Zeit zunehmend stumpfsinnig. Will nur liegen. Decubitus. 29. 5. 1923: Starb 
heute an Pneumonie. 

Katamnestisch: Pat. wurde in D. S. S. mit den Jahren zunehmend dement, 
stumpfsinnig, weinerlich, reizbar und wirr. Die Sprache wurde schlechter, zuneh- 
mend verwaschen und schwerverstandlich. Konnte stundenlang das gleiche Wort 
wiederholen. Konnte die letzten Lebensjahre nicht sprechen. Der Gang successiv 
schlechter; er ging zunehmend langsamer, schwankend, mit kleinen, schleppenden 
Schritten, mehr und mehr vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. Fiel auf die 
geringste Ursache hin um. Konnte die letzten Jahre weder gehen noch stehen. Lag 
da ganz apathisch und sehr steif im Bett, mit den Knien auf die Brust heraufgezogen. 
Musste gefiittert und mit allem geholfen werden. 


Emrik P. (Bruder des vorigen). S I, P IIH—III. Geb. 14. 12. 1897. Aufg. 15. 1. 1909 
in D. S. S. Partus o. B. Gang und Sprache stellten sich im gew6hnlichen Alter ein. Im 
Alter von 3 Jahren wurde verschlechtertes Sehvermégen des rechten Auges bemerkt. 
Damals an Starr operiert. Im Alter von 7 Jahren verschwand das Sehvermégen allmah- 
lich ohne bekannten 4usseren Anlass. Untersucht am 29. 7. 1907 in der Augenpol. 
in Lund (Nr. 3741): Retinochorioiditis (congenita?) oc. amb. Cataracta secundaria 
oc. dxtr. Visus oc. amb.: Quantitative Lichtperzeption. Die Pigmentveranderungen 
erinnern an Bild 39 in HAaBs Augenatlas. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Gutes All- 
gemeinbefinden. Form des Schadels o. B. Hinsichtlich Mundhohle, innere Organe, 
Skelettsystem, Muskulatur o. B. Fast blind. Gehér anscheinend gut. Motilitat und 
Gang o. B. Patellarreflexe erhéht. Spricht nur einige wenige einfache Worte, aber 
diese verwaschen und unklar. Kann sich nur in gewissem Masse selbst helfen. Kann 
sich mit keiner Arbeit beschaftigen. Zuweilen unbandig, schreit laut, schlagt um 
sich. Versteht vielleicht die eine oder andere Anrede, antwortet aber nicht. Auf- 
merksamkeit sehr herabgesetzt. Kann sich tiber nichts adussern. Lacht bisweilen. 
Pat. wurde am 4. 3. 1909 nachhause entlassen. Starb dort am 21. 11. 1918. 


FAMILIE 28. 


Der Vater des Prob., 47 Jahre, Schuster, laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Prob., 40 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Verneint Lues. W. R. im Blut neg. (Verf.). 

Der Muttersvater des Prob., gest. im Alter von 59 Jahren in der Irrenanstalt 
Vadstena. Wurde im Alter von 55 Jahren asyliert. Langere Zeit vor der Aufnahme 
psychotisch. Gehemmt, Aangstlich, konfundiert, mitunter halbstuporés und_negati- 
vistisch. Versiindigungs- und Negationsideen. Diagnose: Unklare Psychose. 


Herbert A. P I—III. Geb. 30. 9. 1908. Aufg. 25. 8. 1919 in D. S. S., tiberfiihrt nach 
V. A. im Jan. 1923. Partus o. B. Lernte im gewéhnlichen Alter zu gehen und zu spre- 
chen und entwickelte sich im tibrigen normal bis zum 6. Lebensjahr, da successiv ein- 
tretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte 4ussere 
Ursache beobachtet wurde. Pat. wurde am 22. 10. 1917 in die Blindenschule Vaxjé 
aufgenommen, von wo er am 6. 6. 1919 auf Grund von Unvermégen sich den Unter- 
richt zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augenuntersuchung: Atrophia nervi 
optici. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normaler Kérperbau. K6rperlange 131,5 
em. Schadelform o. B. In bezug auf innere Organe, Mundhdéhle, Haut, Muskulatur, 
Skelettsystem o. B. Blind. Gewahrt nur Licht. Gehér o. B. Deutliche Artikulation 
im allgemeinen. Stottert zuweilen. Spricht in Satzen, sehr leise. Bewegt sich sehr 
langsam mit kleinen vorsichtigen Schritten. Fiihrt sich im allgemeinen gut auf. Ver- 
sucht sich selbst zu helfen. Leicht reizbar. Scheint kein Bediirfnis fiir Beschaftigung 
zu haben. Nicht interessiert an Spielen, ist meistens allein. Aufmerksamkeit, Auf- 
fassung und Gedachtnis sehr herabgesetzt. Pat. war im Elternhause von Sommer 
1921 bis Neujahr 1923, da er in V. A. aufgenommen wurde. Status Jan. 1923: Massige 
Kyphose der Brustwirbelsaéule. Spricht stotternd, verwaschen, kurze Satze. Gehér 
o. B. Patellarreflexe o. B. Babinski neg. Geht mit trippelnden, kleinen Schritten 
und gebeugten Knien. Romberg neg. W. R. im Blut neg. Augenuntersuchung 
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(Augenpol. Lund): Atrophia nervi optici oc. amb. + Retinochorioiditis. Mai 1924: Der 
Zustand hat sich am ehesten verschlechtert. Die Sprache ist stotternd, verwaschen. 
Kann stundenlang unbeweglich wie eine Bildsaule sitzen. Unordentlich und unsauber. 
Isst aber selbst. Hat sich weder theoretische oder praktische Kenntnisse aneignen 
kénnen. Ist trage, angstlich, vermisst Vermégen zu Initiative. Fasst, wenngleich 
langsam, Fragen und Aufforderungen auf. Lokalsinn fehlt. Im Herbst 1924 an die 
Asylabteilung abgegeben. Der Gang zunehmend schlechter. 17. 10. 1925: Heute ein 
typischer epileptischer Anfall mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 
Juni 1926: Gang schlechter, geht aber ohne Unterstiitzung. Wurde im gleichen 
Monat nachhause entlassen. Starb dort am 19. 2. 1927. 

Katamnestisch: Epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampf- 
zuckungen wurden seit 1923 beobachtet. Pat. wurde zunehmend dement, stumpf- 
sinnig, weinerlich und reizbar. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Die Sprache 
wurde successiv schlechter, schneller, stossend und verwaschen. War das letzte Jahr 
fast unméglich zu verstehen. Konnte da nur einzelne Worte sagen, die er oft stun- 
denlang wiederholte. Der Gang wurde die letzten Jahre zunehmend schlechter, er 
ging mehr und mehr langsam, steif und schwankend, mit sehr kleinen, schleppenden 
Schritten, mehr vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. Fiel auf die geringste 
Ursache hin um. Wollte sich iiberall stiitzen. Das letzte Lebensjahr konnte er weder 
gehen oder stehen. Lag da ganz apathisch und steif im Bett mit den Knien zum 
Kinn heraufgezogen. Hat selbst gegessen, aber sehr langsam und ungeschickt. Musste 
im tbrigen mit allem geholfen werden. Harn und Fazes gingen ins Bett. Magerte 
das letzte Lebensjahr unerhért. Gegen Schluss haufige epileptische Anfiaille. 


D. S. S.-GESCHLECHTER '. 


FAMILIE 29. 


Der Vater des Prob., Grenadier, gest. im Alter von 42 Jahren, war laut Angabe 
gesund. Lues wurde verneint. 

Die Mutter des Prob., gest im Alter von 59 Jahren. War laut Angabe kérper- 
lich schwach. Lues wird verneint. 

Ein Bruder des Vatersvaters des Prob., Lars, geb. 14. 11. 1827. Laut H. L. 1848 
—52: »Geht auf Kriicken». 

Die Mutter des Vatersvaters des Prob., Greta, geb. 2. 5. 1796. Laut H. L. 1817 
—1821: »Der linke Arm verkriippelt, untauglich zur Arbeit». 

Ein Bruder der Mutter des Vatersvaters des Prob., Anders, geb. 1. 12. 1800. 
Laut H. L. 1817—1821: »Von kleinem und schwachem Wuchs, soll zur Arbeit untaug- 
lich sein». 

Eine Schwester der Mutter des Vatersvaters des Prob., Brita, geb. 7. 11. 1803. 
Laut H. L. 1817—1823: »Klein und schwachlich, noch nicht zur Arbeit fahig». 

Die Vatersmutter der Vatersmutter des Prob., Maja, geb. 22. 9. 1775. Laut H. L. 
1821—1825: »Kranklich, rechter Arm und Hand verkriippelt». 

Eine Schwester*der Vatersmutter der Vatersmutter des Prob., Lisa, geb. 2. 11. 
1780. Laut H. L. 1793—1794: »Sehr krank. Fallsucht». 

Die Mutter der Vatersmutter der Vatersmutter des Prob., Brita, geb.? Laut H. L. 
1790—1792: »Von Schlag beschadigt, arbeitsunvermégen, kranklich>. 


Emrik L. P II—III. Geb. 14. 10. 1900. Aufg. 28. 8. 1914 in D. S. S. Partus o. B. 
Lernte im gewohnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im tibri- 
gen normal bis zum 7. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Abnahme der Seh- 
scharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte 4ussere Ursache beobachtet wurde. 
Ist eine Zeit in die Kleinkinderschule gegangen. Untersucht am 20. 9. 1908 vom 
Augenarzt Dr. LOWEGREN (Nr. 1334): Retinitis pigmentosa sine pigmento. Visus = 
Fingerzahlen exzentrisch. Untersucht am 9. 5. 1912 von Dr. HJ. SUBER: Sehnerven- 
atrophie + Strabismus + Nystagmus. Pat. wurde am 23. 8. 1912 in Tomteboda auf- 
genommen, von wo er am 30. 6. 1914 wegen Unvermégen sich den Unterricht zugute- 
zumachen entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. FORSMARK): Retinocho- 


1 Die Familien 13 A und 20A sind in die vorige Abteilung aufgenommen. 
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rioiditis oc. amb. Visus 0. — Seit dem Alter von 13 Jahren typische epileptische An- 
falle mit Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Gutes All- 
gemeinbefinden. Form und Grésse des. Schadels o. B. Hinsichtlich Mundhohle, 
innere Organe, Skelettsystem, Haut und Muskulatur o. B. Unterscheidet Licht und 
Dunkel. Gehér gut. Motilitét, Reflexe und Gang o. B. Die letzte Zeit bis zu 8 epi- 
leptische Anfalle per Monat. Kann sich selbst helfen. Fiihrt sich gut auf. Stim- 
mungslage ruhig, heiter, gleichmiitig. Gesichtsausdruck ansprechend, freundlich, es 
.fehlt nicht an Ausdruck. Aufmerksamkeit in gewissem Grade herabgesetzt. Die Auf- 
fassung viel trager und langsamer als bei Kindern im gleichen Alter. Gedachtnis 
sehr vermindert. Ausdauernd bei der Arbeit. Aussert sich, obgleich mitunter mit 
Schwierigkeit, formell richtig. Kann nicht zusammenhangende Berichte abgeben. 
Spricht in Satzen. Bisweilen undeutliche Artikulation. Liest und druckt Blinden- 
schrift mit grosser Schwierigkeit. Addiert und subtrahiert im Zahlengebiet 1—30. 
Webt Handtiicher etc. 1920: Seit etwa 3 Jahren in der Abteilung fiir Geisteskranke 
der Anstalt gepflegt. 7. 9. 1920: Mors. »Epilepsia». Hat jahrlich epileptische An- 
falle gehabt. 

Katamnestisch: In D. S. S. mit den Jahren zunehmend stumpfsinnig, weinerlich, 
reizbar und wirr. Vergass was er gelernt hatte. Konnte mit keinem Unterricht mit- 
folgen. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Erkannte die letzten Jahre seine 
Umgebung nicht wieder. Zeitweise unruhig und stérend. Die Sprache wurde suc- 
cessiv schlechter, schneller, stotternd und schwerverstandlich. Die letzten Lebens- 
jahre konnte er héchstens einzelne verstandliche Worte, sonst nur unartikulierte, 
lallende Laute hervorbringen. Der Gang wurde immer schlechter, er ging zunehmend 
langsamer, steif und schwankend mit sehr kleinen und schleppenden Schritten mehr 
und mehr vorniibergebeugt. Wackelte und fiel aus dem geringsten Anlass um. Konnte 
die letzten Lebensjahre weder gehen oder stehen. Lag da ganz apathisch und starr 
im Bett, die Beine an das Kinn heraufgezogen. Magerte stark, bekam schweren Decu- 
bitus. Musste gefiittert und mit allem geholfen werden. 


FAMILIE 30. 


Der Vater des Prob., Dorfsattler, 52 Jahre. Psychisch, neurologisch und oph- 
thalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 51 Jahre. Zeitweise im Krankenhaus fiir Tbe. pulmon. 
gepflegt. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch o. B. Kein Abort. Lues 
wird verneint.. (Verf.). 

Der Vatersvater des Prob. litt laut Angabe seit vielen Jahren an Fallsucht mit 
Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen. Wurde zunehmend stumpfsinniger und all- 
mahlich arbeitsunfahig. Nicht in Anstalt aufgenommen. 

Ein Vetter der Mutter des Prob. ertrank im Alter von 20 Jahren. Litt laut 
Angabe an jahrlich wiederkehrenden epileptischen Anfallen mit Bewusstlosigkeit und 
Krampfzuckungen seit dem Alter von 10 Jahren. 

Eine Vatersschwester der Mutter des Prob., Charlotta, geb. 27. 3. 1842. Wurde 
im Alter von 47 Jahren in die Irrenanstalt in Uppsala aufgenommen, von wo sie als 
gesund entlassen wurde, nachdem sie etwa ein Jahr psychotisch gewesen ist: Gehemmt, 
angstlich, Versiindigungsideen. Keine Halluzinationen. Machte einen Suicidversuch. 
Diagnose: Psychosis manico-depressiva. 

Ein Bruder der Muttersmutter des Prob., Jan, geb. 22. 7. 1847. Laut H. L.: 
»Wegen Verfalschung zu 1 Jahr und 1 Monat verurteilt. Verlust des staatsbiirger- 
lichen Vertrauens wahrend 3 Jahren». 

Der Vater des Muttersvaters des Prob., Carl, geb. 22. 3. 1815. Laut H. L. 1835 
—1839: »Male moratus>. 

Ein Bruder des Vatersvaters der Mutter des Prob., Jan, geb. 27. 7. 1812. Laut 
H. L. 1835—1839: »Male moratus>. 

Der Vatersvater der Muttersmutter des Prob., Anders, geb. 24. 4. 1780. Laut 
H. L. 1821—1827: »Gewarnt wegen Trunksucht und Unvertraglichkeit». 

Die Vatersmutter der Muttersmutter des Prob., Maja, geb. 3. 5. 1785. Laut H. L. 
1835—1839: »Verkriippelt>. 





298 TORSTEN SJOGREN 





Der Muttersvater der Muttersmutter des Prob., Per, geb. 22. 6. 1790. Laut H. L. 
1839—1844: »Trinker». 

Die Vatersmutter des Vatersvaters des Prob. hatte eine Schwester, Anna. Geb.? 
Laut H. L. 1801—1807: »Gelahmt». 


Filip M. P II—III. Geb. 26. 4. 1903. Aufg. 24. 8. 1915 in D. S. S. Partus o. B. 
Lernte im gew6hnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im tibri- 
gen normal bis zum 8. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Abnahme des Seh- 
vermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache beobachtet wurde. 
Wurde Jan.—Marz 1915 in der Anstalt Rickomberga fiir Schwachsinnige gepflegt. 
Untersucht in der Augenpol. in Uppsala am 22. 2. 1915 (Nr. 432): Chorioretinitis 
(Typus von hereditaérer Lues). W. R. im Blut neg. — Seit dem Alter von 10 Jahren 
typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Form des 
Schadels o. B. Hinsichtlich Mundhodhle, innere Organe, Skelettsystem, Haut und 
Muskulatur o. B. Besitzt Leitsehvermégen. Gehér o. B. Motilitat, Reflexe und Gang 
o. B. Spricht in nachlassig zusammengezogenen Satzen, so schnell dass mehrere 
Laute oft tibersprungen werden. Hilft sich selbst. Ist im allg. reinlich. Oft jahzornig, 
beisst und kratzt. Weinerlich und reizbar. Stimmungslage schnell wechselnd, auch 
ohne dussere Ursache. Gehorcht gleich, ist aber vergesslich. Aufmerksamkeit un- 
bestandig. Schwaches Auffassungsvermégen fiir Personen und Ereignissen in der 
Umgebung, fiir Fragen und Anreden, Zeit und Raum. Schlechtes Gedachtnis. Weben 
bereitet ihm Freude, er ist dabei ausdauernd. 30. 12. 1919. Mors. »Epilepsia». Das 
letzte Jahr als geisteskrank im Asyl. — Jahrlich epileptische Anfalle. 

Katamnestisch: Pat. wurde in D. S. S. allmahlich stumpfsinniger, wirr, weiner- 
lich und reizbar. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Vergass alles was er gelernt 
hatte. Die Sprache wurde zunehmend schlechter, schneller, stotternd und schwerver- 
stindlich. Der Gang wurde successiv schlechter, er ging mehr und mehr langsam, 
steif und schwankend, mit kleinen schleppenden Schritten und gebeugten Knien. 
Wackelte oft und fiel auf den geringsten Anlass hin um. 


Sigrid M. (Schwester des vorigen). S II—III. Geb. 7. 2. 1899. Nicht in Anstalt 
aufgenommen. Starb in ihrem Heim am 24. 12. 1918 als blind und epileptisch. 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum Alter von 
7 Jahren, da allmahlich eintretende starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung 
fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache beobachtet wurde. Seit dem Alter von 11 
Jahren typische epilepiische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampf- 
zuckungen. Wurde dann mit den Jahren zunehmend dementer, stumpfsinniger, 
weinerlich, reizbar und wirr. Vergass alles was sie gelernt hatte. Konnte mit nichts 
beschaftigt werden. Erkannte die letzten Jahren nicht mehr ihre Angehdérigen. Die 
Sprache wurde allmahlich schlechter, immer schneller, stotternd, verwaschen und 
schwerverstandlich, bis sie zum Schluss so gut wie vollstandig verschwand. Konnte 
das letzte Lebensjahr nur »ja» sagen. Verstand da gar nichts. Der Gang wurde 
successiv schlechter, sie ging immer langsamer, steif und strauchelnd mit sehr kleinen, 
schleppenden Schritten, zunehmend vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. 
Schwankte und fiel sehr leicht um. Die zwei letzten Lebensjahre konnte sie weder 
gehen oder stehen. Lag da ganz apathisch und starr im Bett mit den Knien zum 
Kinn heraufgezogen. Musste nun gefiittert und mit allem geholfen werden. Harn 
und Fizes gingen ins Bett. Magerte unerhért und hatte schweren Decubitus. Haufige 
epileptische Anfalle. 


FAMILIE 31. 


Der Vater des Prob., incertus. 

Die Mutter des Prob., gest. im Alter von 58 Jahren. War laut Angabe gesund. 

Ein Bruder der Muttersmutter des Prob., Johannes, geb. 5. 1. 1823. Laut H. L.: 
»Verkriippelt». 


Oscar J. P II—III. Geb. 16. 8. 1900. Aufg. 15. 7. 1912 in D. S. S. Partus normal. 
Entwicklung normal bis zum 7. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Abnahme 
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der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte adussere Ursache wahrgenommen 
wurde. Untersucht am 30. 3. 1908 von Prof. G. AHLSTROM: Atrophia n. opt. oc. amb. 
Pat. erscheint psychisch zuriickgeblieben. Visus: Hat Leitsehvermégen, kann Finger 
aber nicht in nachster Nahe zahlen. Ophthalmoskopisch: Die Papillen schmutzig 
grau, nicht deutlich begrenzt, aber nicht geschwollen. .In der Macula, am starksten 
im linken Auge, werden kleinere Pigmentveranderungen beobachtet. — Pat. wurde 
am 24. 8. 1911 in Tomteboda aufgenommen, von wo er am 8. 9. 1911 auf Grund von 
Epilepsie, die dasselbe Jahr begann, entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. 
E. FoRSMARK): Retinochorioiditis oc. amb. (Retinitis pigmentosa). 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale K6érperentwicklung. Allgemein- 
befinden gut. Schadelform o. B. In bezug auf Mundhéhle, innere Organe, Skelett- 
system, Haut und Muskulatur o. B. Hat Leitsehvermégen. Gehér o. B. Motilitat, 
Reflexe und Gang o. B. Die Sprache ist verwaschen, nasal, etwas schwerverstandlich. 
Kann Satze aussprechen. Hilft sich mit allem selbst. Kann sich formell klar und 
zusammenhiangend ausdriicken. Fasst Personen und Ereignisse in seiner Umgebung 
sowie Anreden korrekt auf. Kann dariiber berichten was geschehen oder gesagt 
worden ist. Im allgemeinen gefiigig. Webt Bander. Gesichtsausdruck ziemlich auf- 
geweckt. — 1919: Hat nach der Autnahme in der Asylabteilung dieses Jahr deutliche 
Zeichen fiir Geisteskrankheit gezeigt; wirriges Sprechen, Unruhe, Halluzinationen. 
14. 5. 1917: Mors. »Bronchopneumonia, Insania, Decubitus». Hat jahrlich epilep- 
tische Anfalle gehabt. 

Katamnestisch: Pat. wurde in D. S. S. successiv dementer, stumpfsinniger, 
weinerlich, reizbar und wirr. Vergass alles was er gelernt hatte. Konnte mit nichts 
beschaftigt werden. Plauderte stundenlang unzusammenhangend tiber die gleichen 
Sachen. Die Sprache wurde zunehmend schlechter, schneller, stotternd, verwaschen 
und schwerverstandlich, verschwand zuletzt ganz, sodass er das letzte Jahr kaum 
etwas anderes als unartikulierte Laute herausbringen konnte. Der Gang wurde all- 
mahlich schlechter, er ging immer langsamer, steif und schwankend, mit sehr kleinen, 
schleppenden Schritten, zunehmend vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. Fiel 
auf den geringsten Anlass hin um, stiitzte sich tiberall. Das letzte Lebensjahr konnte 
er weder gehen oder stehen. Lag da ganz apathisch und starr im Bett mit den Knien 
zum Kinn heraufgezogen. Musste gefiittert und mit allem geholfen werden. Harn 
und Fizes gingen ins Bett. Magerte ausserordentlich, hatte schweren Decubitus. 


FAMILIE 32. 


Der Vater des Prob., Kétner, 65 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Prob., 65 Jahre. Laut Angabe gesund. Ein Kind starb bei der 
Geburt (Instrumententbindung). (Nicht in die Sippschaftstafel, S. 301, aufgenommen.) 
Kein Abort. 

Der Vatersvater und die Vatersmutter des Prob. Trinker. 

Die Eltern der Vatersmutter des Prob. Trinker. 


Bror L. P II—IIl. Geb. 19. 3. 1903. Aufg. 15. 1. 1916 in D. S. S.: Normaler Partus 
und normale Entwicklung bis zum 4. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Ab- 
nahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache beob- 
achtet wurde. Untersucht am 10. 8. 1909 von Dr. LOWEGREN (Nr. 848): Atrophia 
universalis retinae et nervi optici ohne nachweisbare Ursache. — Pat. wurde am 
21. 8. 1913 in Tomteboda aufgenommen, von wo er am 30. 6. 1915 auf Grund von 
Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augen- 
diagnose (Doz. E. ForsMARK): Retinochorioiditis oc. amb. Visus = quantitative 
Lichtperzeption. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale K6érperentwicklung. Allgemein- 
befinden gut. Schadelform o. B. Hinsichtlich Mundhdéhle, innere Organe, Skelett- 
system, Haut und Muskulatur o. B. Besitzt Leitsehvermégen. Gehér o. B. Sprache 
o. B. Motilitaét, Reflexe und Gang o. B. Hilft sich selbst. Ist gehorsam. Gemiits- 
stimmung gleichmassig, heiter. Ist eigensinnig. Relativ gute Auffassung von Per- 
sonen, Gegenstanden und Ereignissen in der Umgebung, von Anreden und Auffor- 
derungen. Gediachtnis gut. Geistestatigkeit und Urteil scheinen stark herabgesetzt 
zu sein. Besitzt Initiativvermégen. Schlagt Spiele vor. Praktische Ubungen machen 
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ihm Freude; hat etwas Handarbeit gelernt. — Seit 1917 epileptische Anfalle 2—3 Mal 
jahrlich. Seit Febr. 1920 bettlagrig krank. 30. 6. 1920: Mors. »Tbc. pulmon.». 

Katamnestisch: Pat. wurde die letzten Jahre in D. S. S. zunehmend stumpfsin- 
niger und eigensinnig. Die Sprache wurde stotternd und verwaschen. Der Gang 
hatte sich allmahlich verschlechtert, er ging immer langsamer, steif und schwankend, 
mit kleinen und schleifenden Schritten. Konnte mit nichts beschaftigt werden. 


Karl L. (Bruder des vorigen). S II—III. Geb. 8. 5. 1899. Aufg. am 20. 8. 1906 in 
die Blindenschule Vdxj6, von wo er nach 2 Jahren auf Grund von Unvermégen sich den 
Unterricht zugutezumachen nachhause entlassen wurde. Keine dortige Augendiagnose. 
Laut den Aufnahmeakten trat Blindheit allmahlich im Alter von 3 Jahren ohne be- 
kannte Ursache auf. Gest. zuhause am 19. 9. 1909. »Epilepsia». 

Katamnestisch (nur diirftige schriftliche Auskiinfte seitens der Eltern): Instru- 
mententbindung. Normale Entwicklung bis zum 3. Lebensjahr, da Blindheit bemerkt 
wurde. Seit dem Alter von 11 Jahren Fallsucht. Die letzten Lebensjahre fiel es 
ihm schwer zu gehen. Musste gefiittert werden. Normales Sprechvermégen. 


Oskar L. (Bruder des vorigen). S II—III. Geb. 6. 4. 1892. Nicht in Anstalt auf- 
genommen. Gestorben im Elternhause am 20. 12. 1914 als blind und epileptisch. 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum Alter von 
3 Jahren, da Blindheit beobachtet wurde. Seit dem Alter von 11 Jahren Fallsucht. 
Die letzten Lebensjahre konnte er nur mit Schwierigkeit gehen. Musste gefiittert 
werden. 


FAMILIE 32 A. 


Prob. in Fam. 32 und in Fam. 324A sind Geschwisterenkel. 

Der Vater des Prob., Landwirt, 65 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Prob., gestorben im Alter von 51 Jahren. War laut Angabe 
gesund. 


Karl P. SII, PIII. Geb. 30. 3. 1899. Aufg. am 25. 8. 1911 in Tomteboda. Partus 
o. B. Sprache und Gang stellten sich im gew6éhnlichen Alter ein. Soll immer etwas 
schwaches Sehvermégen gehabt haben, aber seit Juni 1907 successiv eintretende 
starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ur- 
sache. Ist in die Kleinkinderschule gegangen. Seit dem Alter von 11 Jahren epilep- 
tische Anfalle. Pat. wurde in die Augenklinik des Serafimerkrankenhauses am 23. 1. 
1908 aufgenommen. Das dortige Journal berichtet: Rechtes Auge: Punktférmige 
Triibung in der hinteren Linsencortex. Papillen blass. Die Gefasse diinn und schmal, 
in der ganzen Retina gibt es dicht kleine, gelbrote Herde sowie diffus schnupftabak- 
ahnliches Pigment, am starksten angehauft in und um der Macula, in der ein horizon- 
tal liegender gelbroter Herd von geringerer Lange als Papillenbreite vorhanden ist. Die 
Sehscharfe scheint etwa 1—2/60 zu betragen. Das temporale Gesichtsfeld ist am 
besten. Linkes Auge: Der erwahnte gelbrote Herd in der rechten Macula fehlt hier, 
sonst ist alles ungefahr wie im rechten Auge. Diagnose: Retinochorioiditis oc. amb. 
Behandlung: KJ und Hg. Wurde am 18. 2. gleichen Jahres unverbessert entlassen. 
— Augendiagnose in Tomteboda (Doz. E. FORSMARK): Retinochorioiditis oc. amb. 
spec.? Wurde von Tomteboda am 30. 6. 1912 auf Grund von immer haufigeren epi- 
leptischen Anfallen nachhause entlassen. Starb dort am 7. 11. 1919. »Epilepsia». 

Katamnestisch (nur diirftige schriftliche -Auskiinfte seitens der Eltern): Das 
Sprechvermégen wurde die letzten Lebensjahre zunehmend schlechter, die Geistes- 
tatigkeit und das Gedachtnis verschwanden mehr und mehr. Magerte wahrend des 
letzten Lebensjahres sehr stark. 


John P, (Bruder des vorigen). SII, PIII. Geb. 4. 12. 1896. Aufg. am 21. 8. 1907 
in Tomteboda. Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 7. Lebensjahr, da 
successive starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, beobachtet wurde. 
Ist in die Kleinkinderschule gegangen. Seit dem Alter von 11 Jahren epileptische 
Anfalle. Augendiagnose in Tomteboda (Doz. E. FoRSMARK): Retinochorioiditis spec.? 
oc. amb. Schnupftabakbraunes Pigment und retinitische Opticusatrophie. Visus = 
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Fingerzahlen 3/, m. — Pat. wurde von Tomteboda wegen epileptischer Anfalle nach- 
hause entlassen. Starb dort am 1. 10. 1921. »Epilepsia». 

Katamnestisch: Das Sprechvermégen wurde die letzten Lebensjahre zunehmend 
schlechter. Geistestatigkeit und Gedachtnis verschwanden mehr und mehr. Magerte 
das letzte Lebensjahr sehr stark. 
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Fig. 8. Stammbaum 32 und 32A (Ausschnitt). 


FAMILIE 33. 


Die Mutter des Vatersvaters und die Mutter der Muttersmutter des Prob. warer 
Geschwister. 

Die Muttersmutter des Vatersvaters und die Vatersmutter der Vatersmutter des 
Prob. waren Geschwister. 

Die Vatersmutter der Vatersmutter und die Muttersmutter der Muttersmutter 
waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Landwirt, gest. im Alter von 59 Jahren. War laut Angabe 
gesund. : 

Die Mutter des Prob., 64 Jahre, laut Angabe gesund. 

Ein Vetter des Vaters des Prob., Edvard, 38 Jahre. Asyliert. Seit dem Alter 
von 25 Jahren psychotisch mit Halluzinationen, fiir Gehér, Geschmack und Sehver- 
mégen; paranoide Wahnvorstellungen, ausserstande zu arbeiten. Autistisch. Off 
impulsiv. Paramimien und Stereotypien. Katatone Verblédung. Diagnose: Dementia 
praecox. 

Ein Bruder des Vaters des Vatersvaters des Prob., Nils, geb. 7. 11. 1784. Laut 
H. L. 1811: »Verkriippelt». 


Gustaf N. P Ii—III. Geb. 5. 7. 1904. Aufg. 28. 3. 1914 in D. S.S. Normaler Partus 
und normale Entwicklung bis zum 4. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Ab- 
nahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache beob- 
achtet wurde. Ist in die Kleinkinderschule gegangen. Untersucht am 14. 3. 1910 von 
Prof. G. AHLSTRGM: Atrophia nervi optici postneurit. Visus = schwaches Leitsehver- 
mégen. Ophthalmoskopisch: Blasse Papillen mit undeutlichen Grenzen. Gefisse diinn. 
Augenhintergriinde im tibrigen normal. — Pat. wurde am 22. 8. 1912 in Tomteboda auf- 
genommen, von wo er am 26. 3. 1914 auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht 
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zugutezumachen entlassen wurde. Seit 1913 epileptische Anfalle. Dortige Augen- 
diagnose (Doz. E. ForsMARK): Retinochorioiditis oc. amb. Hochgradige Atrophie der 
Sehnerven und das Retinalpigment in einzelnen grésseren Herden, namentlich peri- 
pher, zusammengepackt. Lichtperzeption auf beiden Augen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Allgemeinbefinden gut. Hat etwas kleinen 
Wuchs. Schadelform o. B. Geschwollene Tonsillen. In bezug auf Mundhéhle, innere 
Organe, Skelettsystem, Haut und Muskulatur o. B. Gutes Gehér. Undeutliche Arti- 
kulation. Artikuliert zu schnell. Die Satze werden mit leiser Stimme, stossend, her- 
vorgebracht. Aussert sich in zusammengezogenen, oft undeutlichen Satzen. Motilitat, 
Reflexe und Gang o. B. Im allgemeinen still, freundlich, zuweilen unruhig, stérend. 
Bendtigt Hilfe. Zerreisst bisweilen die Tapeten. Die Missetat wird mitunter unmittel- 
bar nach der Bestrafung wiederholt. Aufmerksamkeit herabgesetzt, wechselnd. Be- 
antwortet Fragen am liebsten mit einzelnen Worten. Weniger gute Auffassung von 
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Fig. 9. Stammbaum 33 (Ausschnitt). 


Personen, Gegenstanden und Ereignissen in der Umgebung. Keinerlei Auffassung von 
Zeit und Raum. Kann nicht zusammenhangend dariiber berichten was geschehen 
oder gesagt worden ist. Sehr geringes Wissen. Webt Bander. — Pat. wird wegen 
zunehmender Demenz 1918 an die Asylabteilung der Anstalt abgegeben. Dort am 
26. 4. 1920 gestorben. »Epilepsia gravis». 

Katamnestisch: Pat. wurde in D. S. S. allmahlich dementer, stumpfsinniger, 
weinerlich, reizbar und wirr. Vergass alles was er gelernt hatte. Konnte mit nichts 
beschaftigt werden. Die Sprache wurde successiv schlechter, immer schneller, stot- 
ternd, verwaschen und schwerverstandlich, bis sie schliesslich fast ganz verschwand, 
sodass er die letzten Lebensjahre kaum etwas anderes als unartikulierte, lallende Laute 
hervorbringen konnte. Der Gang wurde successiv schlechter, er ging immer lang- 
samer, steif und wackelnd, mit sehr kleinen, schleppenden Schritten, mehr und mehr 
vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. Konnte das letzte Lebensjahr weder 
gehen noch stehen. Lag da ganz verblédet, apathisch und sehr steif im Bett, mit 
den Knien an die Brust heraufgezogen. Musste gefiittert und mit allem geholfen wer- 
den. Harn und Fazes gingen ins Bett. Magerte stark, bekam schweren Decubitus. 























Se are oaks 

















AMAUROTISCHE IDIOTIE 303 


FAMILIE 34. 


Die Vatersmutter und die Muttersmutter des Prob. waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Dorfsteinhauer, 54 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Prob., 53 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Hat zwei Aborte gehabt. Lues wird verneint. (Verf.). 

Ein Bruder des Vaters des Prob., Géran, starb im Alter von 25 Jahren. Im 
Alter von 20 Jahren wurde er 1'/2 Jahre in der Irrenanstalt in Lund gepflegt: Psy- 
chotisch seit dem Alter von 19 Jahren mit zunehmender Stumpfsinnigkeit und Autis- 
mus, Wahnvorstellungen. Oft impulsiv. Diagnose: Dementia praecox. 

Ein Kind des Vetters des Vaters des Prob.: Laut Angabe »Idiot», Naheres 
unbekannt. 

Die Vatersmutter des Prob. hat im Zusammenhang mit Partus an periodischer 
Geisteskrankheit gelitten, »die sich in Angst vor anderen sowie Suicidalgedanken ge- 
dussert hat». 

Ein Bruder der Vatersmutter des Prob.: »nervenkrank». 

Zwei Cousinen der Vatersmutter des Prob., der eine »nervenkrank und eigen- 
tiimlich», der andere »geislteskrank, hat Suicidium gemacht». 


Gerda N. P II—III. Geb. 17. 4. 1908. Aufg. 13. 1. 1922 in D. S.S. Normaler Partus 
und normale Entwicklung bis zum Alter von 8 Jahren, wo allmahlich eintretende starke 
Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache beob- 
achtet wurde. Untersucht am 30. 10. 1912 auf der Augenpol. in Lund (Nr. 545): 
Quantitative Lichtperzeption scheint zu fehlen. Medien o. B. Ophthalmoskopisch: 
Beide Papillen blass, atrophisch, von einem deutlichen schwarzen Rand, besonders 
lateral, umgeben. Gefasse sehr fein. In der Peripherie der Chorioidea zahlreiche, 
feine schwarze Pigmentflecke. W. R. im Blut neg. — Pat. wurde vom 15. 11.—22. 12. 
1921 im Krankenhaus in Halmsiad gepflegt. Diagnose: Atrophia retinae bilat. et Reti- 
nitis chronica. Laut dem gleichen Journal soll Pat. Anfalle von. Bewusstlosigkeit (?) 
gehabt haben, die ungefahr einmal im Monate wiederkehriten. K6érperbau schlecht 
entwickelt. K6érperfiille gut. Antwortet fliisternd auf Fragen. Gibt richtig Vornamen 
und Alter an. Weiss nicht seinen Zunamen, nicht wo sie sich jetzt befindet. Weiss 
den gegenwartigen Wochentag, nicht den Monat. Innere Organe o. B. Lymphade- 
niten am Hals. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Hinsichtlich Lange etwas zuriickgeblieben. 
Schwache Muskulatur. Allgemeinbefinden gut. Schadelform o. B. In bezug auf 
Mundhohle, innere Organe, Skelettsystem und Haut o. B. Ist blind, gewahrt aber 
Lichtschein. Gehér o. B. Verwaschene, schwerverstandliche Artikulation. Sagt am 
liebsten nur einzelne Worte. Bewegt sich mit Schwierigkeit. Verlangt gefiihrt und 
gehoben zu werden. Sitzt am liebsten still. Kann sich selbst nicht helfen. Im 
hohen Grade empfindlich, weinerlich und reizbar. Schreit laut und weint ohne sicht- 
lichen Anlass. Aufmerksamkeit in hohem Grade herabgesetzt. Keine nennenswerten 
Willensaéusserungen. Scheint keine Voraussetzungen zu haben sich irgendeinen Un- 
terricht zugutezumachen zu kénnen. — Seit Marz 1922 gepflegt in der Abteilung fiir 
Geisteskranke der Anstalt. Dort gest. am 13. 10. 1922. »Debilitas cong.». 

Katamnestisch: Seit dem Alter von 12 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusst- 
losigkeit und generellen Krampfzuckungen. Wurde dann von Jahr zu Jahr dementer, 
stumpfsinniger, weinerlich, reizbar. Vergass successiv was sie gelernt hatte. Die 
Sprache wurde successiv schlechter, zunehmend schneller, stotternd, verwaschen und 
schwerverstandlich. Der Gang wurde schlechter. Ging immer langsamer, steif und 
schwankend, mit sehr kleinen, schleppenden Schritten, mehr und mehr vorgebeugt 
und mit gebeugten Knien. Fiel auf die geringste Ursache hin um, musste tberall 


sich stiitzen. 


FAMILIE 35. 


Der Vatersvater und der Muttersvater des Prob. waren Geschwister. 
Der Vater des Prob., Landwirt, 55 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
moskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 
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Die Mutter des Prob., 54 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Kein Abort. (Verf.). 

Der Alteste Bruder des Prob., Bernhard, 32 Jahre. Immer psychisch etwas 
zuriickgeblieben, es ging ihm in der Schule schlecht. — Bescheiden, brav und arbeit- 
sam. Psychisch debil. Im iibrigen o. B. Neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Diagnose: Imbecillitas. (Verf.). 

Ein Bruder des Vaters des Prob., Alfred, gest. im Alter von 24 Jahren. Seit 
dem Alter von 18 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und Krampf- 
zuckungen im ganzen Ko6rper, die einige Minuten dauerten. Recht haufige Anfalle 
mehrmals im Monat bis zu seinem Tode. 

Ein Cousin des Vaters des Prob., gest. in Amerika im Alter von 40 Jahren als 
»geisteskrank». 

Der Vatersvater des Prob. Trinker. 

Ein Bruder der Muttersmutter des Prob., Anders, geb. 31. 10. 1832. Laut H. L.: 
»Etwas schwachsinnig, war nicht konfirmiert». 


Erik B. P II—Ill. Geb. 11. 1. 1903. Aufg. 27. 9. 1912 in D. S. S. Normaler Partus 
und normale Entwicklung bis zum 5. Lebensjahr, da allmahlich eintretende starke Ab- 
nahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannten Ausseren Anlass beob- 
achtet wurde. Ist ein Semester in die Kleinkinderschule gegangen. Seit dem Alter 
von 6 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuck- 
ungen. Pat. wurde am 23. 8. 1912 in Tomteboda aufgenommen, von wo er am 22. 10. 
1912 auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen 
wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. FORSMARK): Retinochorioiditis oc. amb. 
Visus = quantitative Lichtperzeption. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwickiung. Allgemein- 
befinden gut. Schadelform o. B. Hinsichtlich Mundhdohle, innere Organe, Skelett- 
system, Haut und Muskulatur o. B. Quantitative Lichtperzeption. Gehér gut. Sprache 
o. B. Motilitét, Reflexe und Gang o. B. Fiihrt sich gut auf. Wird beim Anziehen 
geholfen, hilft sich aber i. ii. selbst. Ziemlich gleichgiiltig. Geringes Vermégen zu 
Initiative, aber ausdauernd bei der Arbeit. Trage aber korrekte Auffassung von Per- 
sonen, Gegenstanden und Ereignissen in der Umgebung, von Anreden und Auffor- 
derungen. Hat das Vermégen sich formell klar und zusammenhangend auszudriicken. 
Kann dariiber berichten was geschehen oder gesagt worden ist. Kann keine Schliisse 
ziehen, sich keine abstrakten Begriffe aneignen. 14. 11. 1917: Hat wahrend der 
letzten Zeit sehr abgenommen und ist noch apathischer geworden. Hat Decubitus 
bekommen. 16. 11. 1917: Gestorben. »Epilepsia, Insania, Decubitus». Hat jahrlich 
epileptische Anfalle gehabt. 

Katamnestisch: Pat. wurde in D. S. S. von Jahr zu Jahr mehr dement, stumpf- 
sinnig, weinerlich und reizbar. Vergass alles was er gelernt hatte. Konnte mit nichts 
beschaftigt werden. Die Sprache wurde zunehmend schlechter, immer schneller, 
stotternd und schwerverstandlich, verschwand mehr und mehr, sodass er schliesslich 
nur das eine oder das andere einzelne, kaum verstandliche Wort herausbringen 
konnte. Sonst nur unartikulierte Laute. Der Gang wurde immer schlechter, er ging 
zunehmend langsamer, steif und schwankend, mit sehr kleinen, schleppenden Schrit- 
ten, immer mehr vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. Erschien beim Gehen 
sehr angstlich. Erkannte das letzte Jahr nicht seine Umgebung. 


Nancy B. (Schwester des vorigen). S II, P III. Geb. 7. 6. 1898. Aufg. in Tomteboda 
am 23. 8. 1911. Normaler Partus und Entwicklung bis zum 7. Lebensjahr, da successiv 
eintretende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne _ be- 
kannte aussere Ursache beobachtet wurde. Ist in die Kleinkinderschule gegangen. 
Untersucht am 20. 8. 1909 von Prof. G. AHLSTROM: Chorioiditis centralis. Exzentri- 
sche Fixation. Visus oc. dxtr. = Fingerzihlen 3 m, oc. sin. = Fingerzahlen 4 m. 
Kann nicht die grésste Schriftprobe lesen. Ophthalmoskopisch: Papillen méglicher- 
weise etwas blass und nicht ganz distinkt. In der Macularegion oc. amb. Pigment- 
anomalien in der Form von abnormer Chagrinierung. Augenhintergriinde im iibrigen 
normal, Hat wahrend den letzten Monaten Anfalle von Bewusstlosigkeit und Krampf 
gehabt (Epilepsie?). — Augendiagnose in Tomteboda (Doz. E. FORSMARK): Retino- 
chorioiditis oc. amb. Visus */6.. —- Wurde von Tomteboda am 30. 6. 1916 wegen 
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Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen sowie auf Grund wiederholter epi- 
leptischer Anfalle nachhause entlassen. Starb dort am 4. 4, 1919. 

Katamnestisch: Seit dem Alter von 10 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusst- 
losigkeit und generellen Krampfzuckungen. Nach der Heimkehr von Tomteboda 
successiv dementer, stumpfsinniger, weinerlich und reizbar. Hat alles vergessen was 
sie gelernt hatte. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Erkannte die letzten Jahre 
nicht ihre Umgebung. Die Sprache wurde allmahlich schlechter, schneller, stotternd 
und schwerverstandlich. Konnte stundenlang das gleiche Wort wiederholen. Schliess- 
lich verschwand die Sprache ganz, sodass sie die letzten Jahre kaum mehr als 
unartikulierte Laute hervorbringen konnte. Lachte und weinte oft ohne Ursache. 
Der Gang wurde immer schlechter, sie ging zunehmend langsamer, steif und wackelnd, 
mit sehr kleinen, schleppenden Schritten, mehr und mehr vorgebeugt und mit ge- 
beugten Knien. Fiel sehr leicht um. Konnte die letzten Lebensjahre nicht ohne Unter- 
stiitzung gehen. Lag da meistens steif im Bett, apathisch, ohne jedes Interesse. 
Haufige epileptische Anfalle unter den letzten Jahren. 


FAMILIE 36. 


Der Vater der Vatersmutter und der Vater des Muttersvaters des Prob. waren 
Geschwister. 

Die Mutter der Vatersmutter und die Mutter des Muttersvaters des Prob. waren 
Geschwister. 

Der Vater des Prob., Kétner, 64 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Prob., 67 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Der Vater der Muttersmutter des Prob., Trinker. 


Teodor O. P II—III. Geb. 1. 4. 1900. Aufg. 1. 9.1913 in D. S. S. Partus 0. B. Nor- 
male Entwicklung bis zum 5. Lebensjahr, da allmahlich einsetzende starke Abnahme der 
Sehkraft, zu Erblindung fithrend, ohne bekannte aussere Ursache beobachtet wurde. 
Ist in die Kleinkinderschule gegangen. Pat. wurde am 23. 8. 1909 in Tomteboda 
aufgenommen, von wo er am 30. 6. 1913 wegen Unvermégen sich den Unterricht 
zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz, E. FORSMARK): Reti- 
nochorioiditis oc. amb. Visus = Handbewegungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale K6érperentwicklung. Allgemein- 
befinden gut. Schadelform o. B. Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Skelett- 
system, Haut und Muskulatur o. B. So gut wie blind. Unterscheidet nur zwischen 
Hell und Dunkel. Gehér gut. Spricht etwas undeutlich, verwaschen und einténig. 
Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Hilft sich mit allem selbst. Ist reinlich. Gesichts- 
ausdruck ziemlich aufgeweckt. Etwas streitsiichtig, aber gehorsam. Arbeitsam und 
ausdauernd bei Arbeiten. Etwas trage Geistestatigkeit. Eigensinnig. 10. 6. 1916: 
Kann schwer mit dem Unterricht mitfolgen. Geht schwankend mit schwachem Gleich- 
gewicht. Wird zuweilen bewusstlos. Seit Dez. 1916 in der Asylabteilung der Anstalt 
gepflegt. 19. 3. 1917: Gestorben. »Pyemia, Decubitus multiplex». 

Katamnestisch: Die ersten Jahre in D. S. S. recht aufgeweckt und interessiert. 
Las Blindenschrift gut. Wurde dann von Jahr zu Jahr zunehmend dementer, stumpf- 
sinniger, weinerlich und reizbar. Vergass alles was er gelernt hatte. Konnte mit 
nichts beschaftigt werden. Erkannte das letzte Jahr nicht seine Umgebung. Lachte 
und weinte ohne Anlass. Die Sprache wurde successiv schlechter, immer schneller, 
stotternd, verwaschen und schwerverstandlich, verschwand schliesslich fast ganz. 
Der Gang wurde allmahlich schlechter, er ging immer langsamer, starr und wackelnd 
mit sehr kleinen, schleppenden Schritten, mehr und mehr vorniibergebeugt und mit 
gebeugten Knien. Das letzte Jahr konnte er weder gehen noch stehen. Lag da ganz 
verblédet, apathisch und sehr steif im Bett mit den Knien zur Brust heraufgezogen. 
Musste da gefiittert und mit allem geholfen werden. Harn und Fazes gingen ins 
Bett. Magerte stark. 


Anny O. (Schwester des vorigen). S II—III. Geb. 20. 3. 1890. Aufg. in Tomteboda 
im Herbst 1901. Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum Alter von 9 Jahren, 
da successiv eintretende starke Herabsetzung des Sehvermégens ohne bekannte 4us- 
sere Ursache beobachtet wurde. — Augendiagnose in Tomteboda: Atrophia papill. 
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amb. Pat. wurde von dort am 8. 9. 1902 auf Grund epileptischer Anfalle, die 
1902 begonnen haben, nachhause entlassen. Starb dort am 25. 10. 1908. »Epilepsia». 

Katamnestisch: Untersucht am 7. 8. 1900 in der Augenpol. des Serafimerkranken- 
hauses (Nr. 2411): Retinochorioiditis spec.? oc. amb. Der ganze Augenhintergrund 
von kleinen Pigmentflecken iiberséet, umgeben von atrophischen Zonen. Sekundare 
Atrophie der Papillen. Staubfeine Glaskérpertriibungen. Visus — Leitsehvermégen. 
Ord. Hg. — Seit dem Alter von 10—11 Jahren epileptische Anfalle. Geistestatigkeit 
und Gedachtnis verschwanden mehr und mehr. Konnte die letzten Lebensjahre 
keine Fragen beantworten. Die Sprache wurde schlechter, verwaschen und undeut- 
lich. Der Gang wurde schliesslich schwankend. Magerte das letzte Lebensjahr sehr 
stark. Konnte da nicht selbst essen. 
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Fig. 10. Stammbaum 36 (Ausschnitt). 
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Alma O. (Schwester der vorigen). S II—III. Geb. 12. 10. 1901. Aufnahmegesuch 
eingereicht in Tomteboda, aber Pat. starb vor der Aufnahme am 27. 10. 1911 »unter 
Krampfanfall». Das Sehvermégen hat im Alter von 10 Jahren allmahlich ohne be- 
kannte Ursache abgerommen. 


Emilia O. (Schwester der vorigen). S II—III. Geb. 17, 7. 1903. Nicht in Anstalt 
aufgenommen. Gest. am 29. 5. 1913. 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 9. Lebens- 
jahr, da Blindheit bemerkt wurde. Keine Epilepsie. Die ganze Zeit »guten Verstand, 
aber eine gewisse eigensinnige Laune>. 


FAMILIE 37. 


Der Vater des Prob., Kétner, 66 Jahre. Seit Kindheit psychisch etwas zuriick- 
geblieben, arbeitsam, bescheiden. Diagnose: Debilitas. 

Die Mutter des Prob., 62 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Ein Muttersbruder der Mutter des Prob.: »wurde durch Krankheit taubstumm>. 

Ein Bruder des Vaters des Prob., Anton, 61 Jahre. Psychisch zuriickgeblieben 
und seit der Kindheit taub. Fiihrt einfachere Handlangerarbeiten in einer Konserven- 
fabrik aus. Diagnose: Imbecillitas + Taubheit. 
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Die Vatersmutter des Prob. Laut Angabe psychisch zuriickgeblieben, seit der 
Kindheit einfaltig. Verrichtete ihre Arbeit einigermassen gut. 


Ernst O, P 1I—III. Geb. 14. 12. 1895. Aufg. 16. 9. 1910 in D. S. S. Normaler Partus 
und normale Entwicklung bis zum Alter von 9 Jahren, da successiv eintretende starke 
Abnahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannten 4usseren Anlass 
beobachtet wurde. Ist ein paar Jahre in die Kleinkinderschule gegangen. Pat. wurde 
am 26. 8. 1910 in Tomteboda aufgenommen, von wo er am 15. 9. 1910 wegen Un- 
vermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augen- 
diagnose (Doz. E. ForRSsMARK): Retinitis pigmentosa. Visus oc. amb. = Handbewe- 
gungen. 

Status bei der Aufn. in D. S. S.: Normale K6érperentwicklung. Allgemeinbe- 
finden gut. Kraftiger Kérperbau. Schadelform o. B. Hinsichtlich Mundhdohle, innere 
Organe, Skelettsystem, Haut und Muskulatur o. B. Fast blind. Gehér gut. Die Sprache 
klar und deutlich. Motilitat, Reflexe und Gang o. B. Fiihrt sich still und gut auf. 
Hilft sich einigermassen selbst. Ist reinlich und sauber. Ist ziemlich aufmerksam 
und versucht sich iiber seine Umgebung zu orientieren. Ziemlich gutes Urteil. Ver- 
steht und beantwortet Fragen ziemlich gut. Das Gediachtnis scheint teilweise recht 
gut zu sein. Hat gegenwartig keine besonderen Kenntnisse. — Febr. 1912. Augen- 
untersuchung (Doz. E. FoRSMARK): Retinochorioiditis oc. amb. Quantitative Licht- 
perzeption. Die Pupillen reagieren auf Licht. W. R. im Blut neg. — 13. 4. 1917: 
Gest. in der Asylabt. »Pneumonia, Idiotia, Marasmus, Decubitus». — Seit 1913 jahr- 
lich epileptische Anfalle. 

Katamnestisch: Pat. wurde in D. S. S. von Jahr zu Jahr mehr dement, stumpf- 
sinnig, weinerlich und reizbar. Vergass alles was er gelernt hatte. Konnte mit nichts 
beschaftigt werden. Die Sprache wurde successiv schlechter, schneller, stotternd, 
verwaschen und schwerverstandlich. Verschwand schliesslich ganz, sodass er die 
letzten Lebensjahre nur unartikulierte Laute hervorbringen konnte. Der Gang wurde 
successiv schlechter, steif und schwankend mit sehr kleinen, schleppenden Schritten, 
immer mehr vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. Erschien beim Gehen sehr 
angstlich, fiel oft um, musste sich tiberall stiitzen. Konnte das letzte Jahr weder 
gehen noch stehen. Lag da ganz verblédet, apathisch und sehr steif im Bett. Er- 
kannte nicht seine Umgebung. Musste gefiittert und mit allem geholfen werden. 


FAMILIE 38. 


Der Vater des Prob.: Arbeiter, 63 Jahre. Lues wird verneint. 
Die Mutter des Prob., 58 Jahre. Laut Angabe gesund. Hat einen Abort gehabt. 


Hjalmar L. P II—Ill. Geb. 8. 2. 1902. Aufg. 11. 10. 1914 in D. S. S. Partus o. B. 
Lernte im gewohnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich im iibrigen 
normal bis zum 7. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Abnahme der Sehkraft, 
zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache beobachtet wurde. Hat 1909 
»einen Schlaganfall» gehabt. Wurde am 2. 8. 1913 in die Anstalt fiir Schwachsinnige 
in Stretered aufgenommen. Der dortige drztl. Attest vom 26. 6. 1912 teilt mit: Nor- 
male Kérperentwicklung, gutes Allgemeinbefinden, keine Missbildungen. Haut, Mus- 
kulatur, innere Organe o. B. Sehscharfe dusserst reduziert. Starker Intentionstremor 
der Augenlider. Gehér gut. Artikulation recht gut. Motilitaét, Reflexe und Gang o. B. 
Keine Epilepsie. Ist reinlich. Kann selbst essen. Immer heiter. Gehorsam. Ge- 
sichtsausdruck ansprechend und freundlich, obgleich sehr stumpfsinnig. Kann die 
einfachsten Fragen beantworten. Aufmerksamkeit ausserst herabgesetzt. Schlechtes. 
Gedachtnis. Ausserst geringe Vorstellung von Raum und Zeit. Wissen gering. Soll 
recht gewandt sein. Will gern eine Beschaftigung haben. Pat. wurde am 7. 10. 1913 
nachhause entlassen. — Wurde am 7. 9. 1914 in Tomteboda aufgenommen, von wo 
er am 11. 10. 1914 auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen 
entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. FoRSMARK): Retinochorioiditis oc. 
amb. Visus oc. amb. = Handbewegungen. Das Pigmentepithel der Retina ist seines 
Pigmentes beraubt, sodass die Chorioidalgefasse stark hervortretend sind. Retiniti- 
sche Atrophie der Nervi optici. Pigmentherd in der Macula und peripher verzweig- 
tes Pigment wie bei Retinitis pigmentosa. 
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Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Etwas kleiner Wuchs. Allgemeines Aus- 
sehen gesund. Form und Grosse des Schadels o. B. In bezug auf Mundhohle, innere 
Organe, Haut, Skelettsystem o. B. Hat Leitsehvermégen. Gehér gut. Spricht lang- 
sam und stosst die Worte hervor. Es fallt ihm sehr schwer die einfachsten Satze 
zu bilden. Antwortet am liebsten mit einzelnen Worten. Motilitat, Reflexe und Gang 
o. B. Kann sich nicht selbst anziehen. Ist gleichgiiltig. Unrein. Still, freundlich. 
Aufmerksamkeit sehr herabgesetzt. Sehr schlechtes Gedachtnis. Vergisst unmittel- 
bar. Scheint gegenwartig fiir abstrakte Begriffe fremd zu sein. Besitzt kein nennens- 
wertes Wissen. 14. 12. 1918: Gest. in der Asylabteilung der Anstalt. Epileptische 
Anfalle wurden nicht beobachtet. 

Katamnestisch: Pat. wurde in D. S. S. von Jahr zu Jahr dementer, stumpfsin- 
niger, mehr weinerlich und reizbar. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Die 
Sprache wurde immer schlechter, schneller, verwaschen und schwerverstandlich. Das 
letzte Jahr unartikuliert, unverstandlich. Der Gang wurde successiv schlechter, er ging 
langsamer, steif und unsicher, mit sehr kleinen, schleppenden, strauchelnden Schrit- 
ten, schwankend, gekriimmt. Erschien beim Gehen dngstlich. Sass meistens still, 
wo man ihn hingesetzt hatte. Erkannte nicht seine Umgebung. 


FAMILIE 339. 


Die Vatersmutter und die Muttersmutter des Prob. waren Geschwister. 

Der Vatersvater der Vatersmutter und der Muttersvater der Muttersmutter des 
Prob. waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Ingenieur, 51 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Prob., 50 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Kein Abort. Lues wird verneint. (Verf.). 

Eine Schwester der Mutter des Prob., Ingrid, 44 Jahre. Seit dem Alter von 30 
Jahre zunehmende Taubheit. 

Eine Schwester der Vatersmutter des Prob., Jenny, gest. im Alter von 27 Jahren, 
litt laut Angabe an schwachen Augen. Konnte doch Reinschriftarbeiten etc. bis zum 
Tod ausfiihren. Gute Intelligenz bis zum Tod. 


Lilly N. P Il—III. Geb. 28. 8. 1906. Aufg. Sept. 1912 in D. S. S. Partus o. B. 
Immer zuriickgeblieben. Ist stets strauchelnd gegangen. Sprach erst im Alter von 4—5 
Jahren. Seit dem Alter von 4 Jahren typische epileptische Anfalle. »Sehvermégen 
wahrscheinlich seit der Geburt schlecht». Laut Mitteilung der Mutter wurde die 
Blindheit im Alter von 2—3 Jahren wahrgenommen. Untersucht am 11. 6. 1909 von 
Doz. E. Forsmark: Atrophia n. optici. Beide Pupillen grauweiss. Strabismus con- 
verg. alt. und leichter Nystagmus. Die Pupillen reagieren. Kann noch nicht richtig 
gehen und sagt nur einzelne Worte. Bei neuer Untersuchung am 7. 6. 1911 von 
ForsMarRK: Hat schlechtes Leitsehvermégen. W. R. im Blut neg. Geht, wenngleich 
strauchelnd. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Innere Organe o. B. Schadelumfang 51 cm. 
Geh6r ziemlich gut. -Artikulation gut. Fiihrt sich gut auf. Ist reinlich. Auffassung 
sehr defekt. Kann einzelne Fragen beantworten, z. B. iiber Pappa und Mamma. Kann 
selbst nicht essen, sondern muss gefiittert werden. Geht schwankend und unsicher 
und kaum ohne Unterstiitzung. Leidet an epileptischen Anfallen ungefahr jeden 14. 
Tag. Wurde 1918 nachhause entlassen. 

Status im Heim 11. 7. 1928 (Verf.): Die Mutter d. Pat. hat mitgeteilt: Pat. ist 
die letzten Jahre noch mehr stumpfsinnig und wirr, weinerlich, reizbar und schrei- 
erisch geworden. Der Gang hat sich weiter verschlechtert. Die letzten Jahre ca. 25 
epileptische Anfalle per Jahr. Status: Erheblich abgemagert. Form des Schadels 
o. B. Etwas klein fiir ihr Alter. Schadelumfang 52 cm. In bezug auf Mundhohle, 
innere Organe, Skelettsystem, aussere Genitalien, Lymphdriisen o. B. Starke Acro- 
cyanose der Hande und Fiisse. Salbengesicht. Psychisch: Stark dement, stumpf- 
sinnig, weinerlich und reizbar. Muss mit allem geholfen werden. Meldet seine Be- 
diirfnisse an. Minimales Interesse fiir die Umgebung. Kann mit nichts beschaftigt 
werden. Gesichtsausdruck sehr apathisch, starr, maskenahnlich. Zuweilen Zwangs- 
lachen und Zwangsweinen. Sitzt auf gleicher Stelle. Mitunter Bewegungsdrang, wo- 
bei sie planlos an den Kleidern herumgreift. In gewissem Grad zuganglich. Auf- 
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merksamkeit stark herabgesetzt, fliichtig. Befolgt einfachere Aufforderungen wie die 
Zunge herauszustrecken etc. Die Sprache dusserst dysarthrisch, schnell, stossend, 
verwaschen, wodurch in hohem Grade schwer- oft unverstandlich. Haufig Logo- 
klonie. Ab und zu Rededrang, wobei sie lange Zeiten das gleiche Wort verbigeriert, 
z. B. »ja, ja, ja, Lilly, Lilly» etc. Ihre Antworten bestehen in der Regel nur aus 
einem einzelnen Wort. Weiss ihren Namen, aber nicht ihr Alter, hat keine Ahnung 
von Zeit und Raum. (Wie alt ist Lilly?) »alt, alt, ja, ja». Weiss nicht die Namen 
ihrer Eltern oder Geschwister, kann nicht zahlen, nicht das Alphabet, nicht die 
Namen der Wochentage oder Monate. Weiss nicht was sie heute zu Mittag bekom- 
men hat. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum 
eine zweiziffrige Zahl. Gegenstandbezeichnen: (Lé6ffel) richtig, sonst keine verstand- 
lichen Antworten. 

Nachsprechen: (ich bin am Lande) »Lande, Lande». Keine Katalepsie. Kein 
Negativismus. Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren nicht 

















Fig. 11. Stammbaum 39 (Ausschnitt). 


auf Licht. Quantitative Lichtperzeption? Ophthalmoskopisch: Papillen gelbblass mit 
distinkten Grenzen. Gefasse fadendiinn. Peripher in den Augenhintergriinden sehr 
reichliche, diffuse knochenkérperchenartige Pigmentierungen. Strabismus converg. 
Grobschlagiger Nystagmus. Gehér o. B. Facialis und Hypoglossus o. B. Starke 
Bewegungsarmut und -verlangsamung von Spontanbewegungen. In Bettlage liegt sie 
mit stark vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper, stark flektierten Hiift-, Knie- 
und Ellbogengelenken. Grobe Kraft deutlich diffus herabgesetzt. Muskulatur wesent- 
lich reduziert. Ausgesprochene Hypertonie der Muskulatur von rigidem Typus. Kein 
Klonus oder Tremor, keine Athetose. Reagiert auf Nadelstiche. Sehnenreflexe ge- 
steigert, gleich. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und Babinski angedeutet pos. bilat. 
Finger-Nasen- und Knie-Hackenversuche werden bilateral sehr langsam und unge- 
schickt ausgefiihrt. Romberg pos. 

Kann kurze Zeit chne Unterstiitzung stehen, aber mit grosser Schwierigkeit, 
breitbeinig, wackelnd, mit stark vorgebeugtem Kopf und Oberkérper, adduzierten, 
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stark flektierten Kniegelenken, einwarts gedrehten Fiissen. Erscheint hierbei angst- 
lich, greift nach der Umgebung, will nach einigen Augenblicken zu Boden sinken. 
Kann nicht ohne Unterstiitzung gehen. Mit Unterstiitzung kann sie sich ein paar 
Schritte vorwartsschleppen, dusserst langsam, starr und unsicher, breitbeinig, mit 
stark flektierten Kniegelenken, steif vorgebeugt. Die Fiisse werden minimal von der 
Unterlage erhoben. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Steht in der Regel und tram- 
pelt angstlich eine zeitlang auf der gleichen Stelle, bevor sie in Gang kommt. Fallt 
auf den geringsten Puff hin um. 


Elsie N. (Schwester der vorigen). P II—III. Geb. 7. 9. 1903. Aufg. Sept. 1917 in 
D. S. S. Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 4. Lebensjahr, da successiv 
eintretende starke Abnahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte 
aussere Ursache beobachtel wurde. Untersucht am 10. 6. 1909 von Doz. E. FORSMARK: 
Graublasse Papillen ohne Gefassveranderungen. Gutes Leitsehvermégen. Die Pupil- 
len reagieren gut. W. R. im Blut neg. 7. 6. 1911. — Pat. wurde am 14. 10. 1912 in 
Tomteboda aufgenommen, von wo sie am 1. 7. 1917 wegen Unvermégen sich den 
Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augendiagnose (Doz. E. Fors- 
MARK): Atrophia n. optici oc. amb. Visus oc. amb. */¢0. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Form des 
Kopfes o. B. Haut, Muskulatur, innere Organe o. B. Sprechvermégen o. B. Seh- 
nervenatrophie. « Intelligenz ziemlich gut. Fiihrt sich gut auf. Lebhaftes Gemiit. 
Keine krankhaften Symptome vom Nervensystem im tibrigen. Mors 1. 2. 1919. 

Katamnestisch: Pat. war die ganze Zeit in der Schulabteilung in D. S. S. Recht 
trage. Konnte Blindenschrift lesen. Rechnete etwas. Konnte kleine Verse auswendig 
lernen. Wurde die letzten Lebensjahre zunehmend dementer und stumpfsinniger. 
Konnte nur mit wenig beschaftigt werden. Sass am liebsten apathisch, bewegte 
sich ungern. Ging die letzten Jahre mehr und mehr steif und langsam, mit kleinen 
Schritten und vorniibergebeugt. Keine Epilepsie. 


FAMILIE 40. 


Der Vater des Prob., Stationsvorstand, 52 Jahre. Psychisch, neurologisch und 
ophthalmoskopisch o. B. Lues wird verneint (W. R. im Blut neg. 1927). Hat in der 
Jugend recht viel getrunken. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 54 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Kein Abort. (Verf.). 

Die Muttersschwester des Prob., Hulda, 49 Jahre. Zunehmende Taubheit seit 
dem 30. Lebensjahr. 

Der Vatersvater des Prob., laut Angabe Trinker. 


Asta G. P II—III. Geb. 9. 9. 1910. Aufg. 26. 8. 1919 in D. S.S. Normaler Partus 
und normale Entwicklung bis zum 5. Lebensjahr, da successiv eintretende starke 
Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiithrend, ohne bekannte éussere Ursache beobach- 
tet wurde. Ist in die Kleinkinderschule gegangen. Mehrere Augenarzte wurden befragt; 
sie haben »Erschlaffung der Sehnerven» konstatiert. — Seit dem Alter von 9 Jahren 
typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kérperlange 120 cm. Grazil. Allgemein- 
befinden gut. Schadelform o. B. Hinsichtlich MundhGhle, innere Organe, Skelett- 
system, Haut und Muskulatur o. B. Nimmt gegenwartig Licht wahr. Gehdr o. B. 
Die Sprache schnell, deshalb oft undeutlich. Spricht in Satzen. Motilitat, Reflexe 
und Gang o. B. Hilft sich im allg. selbst. Allgemeines Auftreten freundlich, aber 
unruhig, stérend. Gesichtsausdruck ansprechend, aufgeweckt. Aufmerksamkeit wech- 
selnd. Ziemlich gute Auffassung von Personen, Gegenstanden und Ereignissen in der 
Umgebung, von Anreden, von Zeit und Raum. Gedachtnis vermindert. Ergreift die 
Initiative zu Spielen. — Nach 1 '/2 Jahre Aufenthalt in D. S. S. wurde Pat. nachhause 
entlassen. Starb dort am 11. 4. 1925. 

Katamnestisch: Nach der Entlassung aus D. S. S. wurde Pat. successiv mehr 
dement, stumpfsinnig, weinerlich, reizbar und wirr. Vergass was sie gelernt hatte. 
Konnte mit nichts beschaftigt werden. Die Sprache wurde allmahlich schlechter, 
verwaschen, stotternd und schwerverstandlich, verschwand zuletzt fast ganz, sodass 
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sie das letzte Jahr nur »Mamma>» sagen konnte. Konnte stundenlang das gleiche 
Wort wiederholen. Weinte und lachte oft ohne Ursache. Der Gang wurde allmah- 
lich schlechter, sie ging zunehmend langsam, steif und schwankend, mit sehr kleinen, 
schleppenden Schritten, mehr und mehr vorgebeugt und mit gebeugten Knien. Fiel 
auf den geringsten Anlass hin um und wollte sich tiberall stiitzen. Die letzte Zeit 
konnte sie nicht gehen, auch nicht mit Unterstiitzung. Haufige epileptische Anfialle. 


Ragnar G. P II—III. Geb. 4. 12. 1907. Aufg. 25. 8. 1916 in D. S. S. Normaler 
Partus und normale Entwicklung bis zum 6. Lebensjahr, da allmahlich eintretende 
starke Abnahme der Sehschirfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ur- 
sache beobachtet wurde. Ist in die Kleinkinderschule gegangen. Laut Angabe der 
Eltern wurde Prob. von Dr. PIHL im Jahre 1913 untersucht, der gesagt hatte, »dass 
die Sehnerven unheilbar und gelahmt seien». 1912 Kinderlahmung, von der laut 


Mitteilung des betreffenden Arztes vollkommen geheiit wurde. — Seit dem Alter von 
10 Jahren typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampf- 
zuckungen. 


Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Kérperlange 124 cm. Kraftiger Kérperbau. 
Allgemeinbefinden gut. Schadelform und -grésse o. B. Hinsichtlich Mundhohle, 
innere Organe, Skelettsystem, Haut und Muskulatur o. B. Besitzt Leitsehvermégen. 
Gehor o. B. Molilitat, Reflexe und Gang o. B. Die Sprache o. B. Spricht in Satzen. 
Hilft sich im allgemeinen selbst, fiihrt sich in der Regel gut auf. Zuweilen hoch- 
gradig nervés. Jahzornig, aufbrausend. Gehorcht aber im allgemeinen. Kann ein- 
fachere Fragen beantworten. Ziemlich gute Auffassung von Personen, Gegenstanden 
und Ereignissen in der Umgebung und von Anreden. Schlechtes Gedachtnis. Es 
fehlt ihm nicht an Initiative, erscheint ausdauernd. Wurde im Herbst 1921 nach- 
hause entlassen. Starb dort am 3. 6. 1925. 

Katamnestisch: Nach der Entlassung von D. S. S. zunehmend dement, stumpf- 
sinnig, weinerlich und reizbar mit den Jahren bis zu tiefster Verblédung. Vergass 
alles was er gelernt hatte. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Die Sprache 
wurde allmahlich schlechter, schneller, verwaschen, stotternd und schwerverstand- 
lich, verschwand schliesslich fast ganz, sodass er die letzten Jahre nur »Mamma» 
sagen konnte. — Der Gang wurde successiv schlechter, er ging immer langsamer, 
steif und schwankend mit sehr kleinen, schleppenden Schritten, mehr vorgebeugt und 
mit gebeugten Knien. Fiel auf den geringsten Anlass hin um, musste sich iberall 
stiitzen. Weinte und lachte oft ohne Ursache. Seit Januar 1924 konnte er weder 
gehen noch stehen sondern musste liegen. War da vollstandig apathisch, musste 
gefiittert und mit allem geholfen werden. Harn und Fazes gingen ins Bett. Lag 
starr im Bett mit den Knien an die Brust heraufgezogen. Die letzten Lebensjahre 
immer haufigere epileptische Anfalle. 


Karin G. S II—III. Geb. 7. 6. 1914. Nicht in Anstalt aufgenommen. Partus o. B. 
Normale Entwicklung bis zum 7. Lebensjahr, da successiv eintretende starke Abnahme 
der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache beobachtet 
wurde. Ist in die Kleinkinderschule gegangen. Untersucht am 11. 7. 1925 in der 
Augenpol. des Sahlgrenschen Krankenhauses in Géteborg: Retinitis pigmentosa oc. 
amb. W. R. im Blut neg. — Seit April 1929 zwei epileptische Anfalle mit Bewusst- 
losigkeit und generellen Krampfzuckungen. Ist die letzten Jahre zunehmend stumpf- 
sinnig und eigensinnig geworden und hat undeutlich zu sprechen begonnen. 

Status im Heim, Mai 1929 (Verf.): Normale Kérperentwicklung. Allgemein- 
befinden gut. Schadelform o. B. Schadelumfang 54 cm. In bezug auf Mundhdhle, 
innere Organe, Lymphdriisen, Skelettsystem, dussere Genitalien 0. B. Massige Acro- 
cyanose der Hande und Fiisse. Psychisch: Macht einen auffallend stumpfsinnigen 
und dementen Eindruck. Will am liebsten teilnahmslos dasitzen. Isst selbst. Zieht 
sich selbst an. Kann bei einfacheren hauslichen Arbeiten behilflich sein, wie z. B. 
Abwaschen. Ziemlich starrer, maskenahnlicher, apathischer Gesichtsausdruck. Ist 
zuganglich. Driickt sich in kurzen, diirftigen Satzen aus. Die Sprache ist ziemlich 
dysarthrisch, verwaschen, schnell, stossend, stotternd. Monotone Stimme. Zuweilen 
angedeutete Logoklonie. Weiss seinen Namen und sein Alter sowie Geburtsjahr, aber 
nicht Jahrzahl, Monat oder Tag jetzt. Weiss wo sie ist, weiss dass wir Sommer 
haben. Weiss die Namen ihrer Eltern und Geschwister. Sagt die Wochentage richtig 
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her, tiberspringt ein paar der Monate. Kann nicht die einfachsten Additions- und 
Subtraktionsbeispiele ausrechnen, kann nur teilweise das Alphabet, gar nichts vom 
Vaterunser. Weiss was sie heute zum Friihstiick bekommen hat. Bei unmittelbarer 
Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum eine dreiziffrige Zahl. Auf- 
gefordert unmittelbar nachzusagen: ich bin heuer den ganzen Winter zuhause gewe- 
sen, sagt sie »heuer im Winter zuhause». Kann Jederholms 8—9-Jahresteste (Unter- 
schiedsfragen, Kritik von Absurditéten) gar nicht fertig bringen. Kann den Inhalt 
in einer kurzen vorgelesenen Notiz nicht zusammehangend wiedergeben. Gegenstand- 
bezeichnen: richtig. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. 
Keine Katalepsie, kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren minimal auf Licht. 
Quantitative Lichtperzeption. Ophthalmoskopisch: Gelbblasse Papillen mit ziemlich 
distinkten Grenzen. Die Gefasse fadendiinn. Peripher in den Augenhintergriinden 
ziemlich reichlich diffuse Pigmentierungen von Knochenk6érperchentypus. Strabismus 
converg. Grobschlagiger Nystagmus. Kranialnerven im tbrigen o. B. Auffallende 
Bewegungsarmut und -verlangsamung von Spontanbewegungen. Keine Paresen. 
Keine Hypertonie oder Athetose, kein Klonus oder Tremor. Die Sensibilitat o. B. 
Keine Ataxie. Sehnenreflexe lebhaft, gleich. Bauchreflexe o. B. Oppenheim und 
Babinski neg. Romberg neg. 

Gang: Kann ohne Unterstiitzung gehen, geht aber sehr langsam, steif und un- 
geschickt mit starr vorniibergebeugtem Kopf und Oberkérper sowie massig flektierten 
und adduzierten Kniegelenken. Keine Mitbewegungen der Arme. Kann sich nur 
langsam mit kleinen, steifen Schritten vorwartsschleppen. Erhebt die Fiisse nur 
wenig von der Unterlage. Steht oft und trampelt eine Weile angstlich auf der gleichen 
Stelle, ehe sie in Gang kommt. Gibt man ihr einen ziemlich leichten Puff, schwankt 
sie. Kann sich nicht — nicht einmal wenn man sie an beiden Handen erfasst — in 
anderer als oben geschilderter Weise bewegen. Kann unméglich laufen. Die nor- 
malen Einstellungs- und Mitbewegungen sind wesentlich reduziert. 29. 6. 1929: Lum- 
balpunktion. Druck 150. Fliissigkeit klar. Nonne neg. Pandy (+). 1 Zelle. W. R. 
im Liquor neg. 


FAMILIE 41. 


Der Vater des Prob., Bauer, 49 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Prob., 46 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Kein Abort. W. R. im Blut neg. (Verf.). 

Eine Halbschwester des Prob., Rut, 14 Jahre. Wurde in der medizinischen Ab- 
teilung des Krankenhauses in Orebro im Alter von 9 Jahren behandelt: Partus o. B. 
Normale Entwicklung. Seit */2 Jahr typische epileptische Anfalle. Psychisch, neuro- 
logisch und ophthalmoskopisch o. B. W. R. im Blut neg. Diagnose: Epilepsia. — 
Seit der Entlassung aus dem Krankenhaus in Orebro frei von Anfallen. Mai 1929: 
Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch o. B. (Verf.). 


Alvar K. P II—III. Geb. 7. 3. 1905. Aufg. 27. 8. 1916 in D. S. S. Normaler Partus 
und normale Entwicklung bis zum Alter von 5 Jahren, da allmahlich eintretende starke 
Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte aussere Ursache beob- 
achtet wurde. Ist 17/2 Jahre in die Kleinkinderschule gegangen. Untersucht am 
24. 8. 1912 von Dr. A. Lipstr6m: Atrophia n. optici oc. amb. Visus 0,1. — Pat. wurde 
am 25. 8. 1914 in Tomteboda aufgenommen, von wo er am 30. 6. 1915 auf Grund von 
Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen wurde. Dortige Augen- 
diagnose (Doz. E. FORSMARK): Atrophia n. optici oc. amb. Visus oc. sin. = Finger- 
zahlen 1 m, oc. dxtr. = Fingerzahlen */2 m. — Seit 1916 epileptische Anfalle mit Be- 
wusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale K6érperentwicklung. Kraftiger 
KG6rperbau. Allgemeinbefinden gut. Schadel o. B. Hinsichtlich Mundhohle, innere 
Organe, Skelettsystem, Haut und Muskulatur o. B. Gehér o. B. Die Sprache oft 
stotternd. Spricht in Satzen. Motilitaét, Reflexe und Gang o. B. Hilft sich selbst. 
Im allgemeinen reinlich. Unruhig und st6érend in seinem Auftreten. Gehorcht augen- 
blicklich. In hohem Grade vergesslich. Aufmerksamkeit sehr unbestandig. Erkennt 
die nachste Umgebung und fasst einfachere Verhaltnisse auf. Kann keinen zusam- 
menhangenden Bericht erstatten. Gediachtnis sehr herabgesetzt. Geringes Vermégen 
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Schliisse zu ziehen. Es fehlt ihm nicht das Vermégen sich abstrakte Begriffe anzu- 
eignen. Hat Initiativvermégen, ist aber bei seiner Arbeit nicht ausdauernd. Prakti- 
sche Beschaftigung scheint ihm Freude zu bereiten, Holztragen, kleinere Auftrage und 
dgl. 1919: Bettlagrig krank. 19. 6. 1919: Gestorben. Jahrlich epileptische Anfalle. 

Katamnestisch: Pat. wurde wahrend des Aufenthaltes in D. S. S. von Jahr zu 
Jahr mehr und mehr dement, stumpfsinnig, weinerlich und reizbar. Vergass alles was 
er gelernt hatte. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Die Sprache wurde succes- 
siv schlechter, schneller, stotternd, verwaschen und schwerverstandlich, verschwand 
schliesslich ganz, sodass er das letzte Jahr kein verstandliches Wort sagen konnte. 
Der Gang wurde allmahlich schlechter, er ging immer langsamer, steif und wackelnd, 
mit sehr kleinen, schleppenden Schritten, zunehmend vorniibergebeugt. Erschien beim 
Gehen 4ngstlich, stiitzte sich iiberall, fiel oft um. Sass meistens still auf der gleichen 
Stelle. Erkannte das Ictzte Jahr nicht seine Umgebung. 


FAMILIE 42. 


Die Mutter des Muttersvaters des Prob. und der Vater der Muttersmutter des 
Prob. waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Kleinhausler, 63 Jahre. Laut Angabe »nervenkrank». 
Lues wird verneint. 

Die Mutter des Prob., 65 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Der Vater der Vatersmutter des Prob., laut Angabe »schwer nervenkrank». 

Eine Schwester des Vaters der Vatersmutter des Prob., laut Angabe »schwer 
nervenkrank». 


Alma N. P II—III. Geb. 6. 5. 1905. Aufg. 1. 9. 1921 in D. S. S. Normaler Partus 
und normale Entwicklung bis zum 9. Lebensjahr, da allmahlich eintretende starke Ab- 
nahme der Sehscharfe, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache beob- 
achtet wurde. Ist zwei Jahre in die Kleinkinderschule gegangen. Besuchte den 
Augenarzt Dr. PIHL, der laut Angabe der Mutter (die Journale von Dr. PIHL sind 
verbrannt) gesagt hatte, dass die Sehnerven unheilbar seien. Seit der gleichen Zeit 
epileptische Anfalle. Laut arztl. Attest von 1921 hat Pat. allmahlich Sehvermégen, 
Sprechvermégen und Bewegungsvermégen verloren. Kann nun nicht ohne Hilfe gehen. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Allgemein- 
befinden gut. Kopf etwas gross. Hinsichtlich Mundhohle, innere Organe, Haut und 
Muskulatur o. B. Sehvermégen fast verschwunden. Nicht taub. Periodisch geringes 
Sprechvermégen. Kann nun nicht ohne Unterstiitzung oder Hilfe gehen. Hat epilep- 
tische Anfalle, die unregelmassig auftreten. Gesichtsausdruck stumpfsinnig. Muss 
gepflegt werden. Gleichgiiltig fiir die Umgebung. 1. 4. 1922: Gestorben. »Epilepsia». 


Malte N. (Bruder der vorigen). SII—III. Geb. 26. 9. 1898. Aufg. am 18. 8. 
1906 in die Blindenschule Véaj6. Partus 0. B. Normale Entwicklung bis zum Alter von 
5 Jahren, da allmahlich einsetzende starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung 
fiihrend, ohne bekannten dusseren Anlass beobachtet wurde. — Pat. wurde am 11. 6. 
1909 aus Vaxj6 wegen Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen nachhause 
entlassen. Keine dortige Augendiagnose. Starb dort am 16. 9. 1922. 

Katamnestisch: Untersucht am 19. 4. 1905 von Prof. G. AHLSTROM: Atrophia n. 
optici oc. amb. (post neurit.?). Visus Leitsehvermégen. Ophthalmoskopisch: Papillen 
blass, nicht ganz distinkt begrenzt. Gefiasse diinn. Der Augenhintergrund in seiner 
Ganze feinpunktiert, aber nicht sicher abnorm. 4. 6. 1906 (AHLSTROM): Hat Leit- 
sehvermégen. Papillen atrophisch. Seit dem Alter von 11 Jahren epileptische Anfalle. 
Wurde dann von Jahr zu Jahr stumpfsinniger. Geistestatigkeit und Gedachtnis ver- 
schwanden mehr und mehr. Die Sprache wurde immer schlechter, schnell, tiberstiirzt 
und undeutlich. Der Gang wurde zunehmend schlechter. Die letzten fiinf Lebens- 
jahre war er bettlagrig. Musste die letzten drei Lebensjahre gefiittert werden. 


FAMILIE 43. 


Der Vater des Prob., Arbeiter, 51 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
moskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 
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Die Mutter des Prob. im Alter von 29 Jahren gestorben. Laut Angabe gesund. 
Eine Totgeburt nach dem vierten Kinde. 

Vatersschwester des Prob., Hilda, 61 Jahre. Seit dem Alter von 21 Jahren epi- 
leptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und Krampfanfallen, die einigen Minuten zu 
dauern pflegen; jahriich mehrmals. Successiv immer mehr gedachtnisschwach, reiz- 
bar und arbeitsunfaihig. Nicht asyliert. Wahrscheinliche Diagnose: Epilepsia. 


Emanuel J. P II—IIl. Geb. 4. 7. 1902. Aufg. 11. 10. 1914. D. S. S. Partus o. B. 
Lernte im gew6éhnlichen Alter zu gehen und zu sprechen und entwickelte sich ibrigens 
normal bis dem Alter von 7 Jahren, da successiv starke Abnahme der Sehkraft, zu 
Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache wahrgenommen wurde. Hat 4 
Semester die Kleinkinderschule besucht. Untersucht 1911 im Augenpol. Riddaregatan, 
Stockholm von Dr. GERDA UDDGREN: Retinochorioiditis spec. W. R. im Blut pos. 
Hg-Schmierkur, 2 Satze. — Pat. wurde 14. 10. 1912 in die Augenabteilung Sabbats- 
bergs aufgenommen (Nr. 176): Visus oc. sin 1/60, oc. dxtr. 0,5/60. Die Augen normal, 
mit Ausnahme der Augenhintergriinde, die dieselben Veranderungen zeigen. Papillen 
bleich, missfarbig. Gefasse etwas verengt. An mehreren Stellen sind Chorioidalge- 
fasse sichtbar. Der ganze Augenhintergrund mit knochenk6érperchenartigen, retino- 
chorioiditischen Herden iiberséet. In dem Vordergrund der Augenhintergriinde, spez. 
unten, leichte Glaskérpertriibungen. W. R. im Blut negativ. Diagnose: Retinochorioi- 
ditis oc. amb. Hg.-Schmierkur. — Pat. wurde 15. 10. 1912 in Tomteboda aufgenom- 
men, von wo er 11. 10. 1914 wegen Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen 
entlassen wurde. Augendiagnose dort (Doz. E. FORSMARK): Retinochorioiditis oc. amb. 

Status bei der Aufnahme in D. S. S.: Normale Kérperentwicklung. Kraftiger 
K6érperbau. Allgemeinbefinden gut. Schadelform o. B. Geschwollene Tonsillen. Hin- 
sichtlich Mundhohle, iibrige innere Organe, Skelettsystem, Haut und Muskulatur 
o. B. Gehér gut. Verwaschene Artikulation. Spricht in Sétzen. Motilitat, 
Reflexe und Gang o. B. Halt sich gut, doch bisweilen durch seine Redseligkeit stérend. 
Hilft sich selbst. Gehorsam. Trage. Fasst doch Personen, Gegenstande und Ereig- 
nisse in der Umgebung auf. Aussert sich in ziemlich formellen, klaren Satzen, oft zu- 
sammengezogen. Kann nicht zusammenhangende Berichte erstatten. Das Gedachtnis 
etwas herabgesetzt. Scheint in gewissem Grade sich abstrakte Begriffe aneignen zu 
kénnen. Liest Blindenschrift. Rechnet Addition im Zahlengebiet 1—50. Webt ein- 
fachste Gewebe. — Seit 11. 4. 1915 epileptische Anfalle. — 1916 wegen Geisteskrankheit 
in der Irrenabteilung der Anstalt gepflegt. 12. 6. 1922 gestorben. »Epilepsia, Debili- 
tas cong.». Haufige epileptische Anfalle wahrend der letzten Jahre. Pat. war wegen 
des immer mehr malignen Charakters der Krankheit die letzten zwei Jahre bettlagerig. 

Katamnestisch: Pat. wurde in D. S. S. Jahr fiir Jahr immer mehr dement, apa- 
thisch, weinerlich und reizbar. Plapperte unzusammenhangend. Konnte stundenlang 
dasselbe Wort wiederholen. Die Sprache wurde allmahlich immer schlechter, immer 
mehr schnell, stotternd, verwaschen, fast unverstandlich, verschwand zuletzt ganz, 
so dass er nur unartikulierte Worte lallen konnte. Lachte und weinte oft ohne Ver- 
anlassung. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Vergass alles, was er gelernt 
hatte. Der Gang wurde die letzten Jahre allmahlich schlechter, er ging immer mehr 
langsam, steif und schwankend, mit sehr kleinen, unsicheren, schleifenden Schritten, 
immer mehr vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. Fiel sehr leicht um, musste 
sich tiberall stiitzen. Die leizten zwei Lebensjahre konnte er weder stehen, gehen 
noch sitzen. Lag da tief apathisch, dement, sehr starr im Bett mit den Knien bis 
zum Kinn heraufgezogen. Harn und Fiazes gingen ins Bett. Magerte unerhért das 
letzte Jahr und bekam hassliche Decubitus. 


TOMTEBODA- UND VAXJO-GESCHLECHTER'. 
FAMILIE 44. 


Der Muttersvater des Vatersvaters und der Vatersvater des Muttersvaters des 


Prob. waren Geschwister. 
Der Vater des Prob., Fischer, 70 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 


moskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 


1 Die Familien 20B und 32A sind in die vorigen Abteilungen aufgenommen. 
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Die Mutter des Prob., 82 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Hat einen Abort gehabt. Lues wird verneint. (Verf.). 

Eine Muttersschwester des Prob., Helena, gest. im Alter von 88 Jahren. Im 
hohen Alter blind. 

Ein Vatersbruder des Prob., Johannes, gest. im Alter von 82 Jahren. Laut An- 
gabe immer psychisch zuriickgeblieben. ‘Bescheiden und arbeitsam. Nicht asyliert. 
Diagnose: Imbecillitas. 

Dieser Vatersbruder hatte 4 Kinder, von denen 3 imbecill waren; doch arbeit- 
sam. Samtliche erwachsen. Nicht asyliert. 

Ein Bruder des Vatersvaters des Prob. hatte einen Bruder, dessen Tochter einen 
Sohn hatte, der laut Angabe Idiot und epileptisch war. Er soll sich bis zum 5. Lebens- 
jahr normal entwickelt haben, da epileptische Anfalle begannen. Gest. im Alter von 
25 Jahren. Blindheit wurde nicht beobachtet. Nicht asyliert. 


SPOQSQMAQ 


or 


hs 


| 
— re ee Pe PP dT 7 Td 
eo ¢ 92 ¢@ eoecc9 


Fig. 12. Stammbaum 44 und 44A (Ausschnitt). 

















Olivia J. P III. Geb. am 8. 5. 1891. Aufg. am 14. 1. 1904 in Tomteboda. Die Auf- 
nahmeakten teilen mit: Blind im Alter von 7 Jahren. Die Blindheit trat allmahlich 
ohne bekannte Ursache ein. Ist in die Volkschule gegangen. Anlage fiir intellektuellen 
Unterricht. Blind. Somatisch i. ii. 0. B. Augendiagnose in Tomteboda (Doz. E. 
FORSMARK): Retinochorioidilis oc. amb. | Visus oc. sin. = 0; oc. dxtr. = quantitative 
Lichtperzeption. Im Winter 1906—1907 hatte Pat. mehrere epileptische Anfalle und 
wurde am 14. 6, 1907 als zum Unterricht ungeeignet nachhause entlassen. Starb dort 
am 28. 8. 1925. »Epilepsia». 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 6. Lebens- 
jahr, da allmahlich einsetzende starke Abnahme der Sehkraft ohne bekannte Aussere 
Ursache beobachtet wurde. Die letzte Zeit in Tomteboda epileptische Anfalle mit 
Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. Nach der Heimkehr von Tomte- 
boda von Jahr zu Jahr zunehmend stumpfsinniger, weinerlich, reizbar und wirr. 
Vergass allmahlich alles was sie gelernt hatte. Konnte mit nichts beschaftigt werden. 
Die Sprache wurde zunehmend schlechter, schneller, stotternd, verwaschen und 
schwerverstandlich, verschwand schliesslich ganz, sodass sie die letzten 5—6 Lebens- 
jahre nur unartikulierte Laute hervorbringen konnte. Konnte vorher stundenlang 
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das gleiche Wort wiederholen. Der Gang wurde successiv schlechter, sie ging lang- 
samer, steif, schwankend, mit sehr kleinen und schleppenden Schritten, zunehmend 
vorniibergebeugt und mit gebeugten Knien. Fiel auf die geringste Ursache hin um, 
wollte sich iiberall stiitzen. Die letzten 4—5 Lebensjahre konnte sie weder gehen 
noch stehen. Lag da vollkommen verblédet, apathisch und steif im Bett mit den 
Knien zum Kinn heraufgezogen. Musste gefiittert und mit allem geholfen werden. 
Harn und Fazes gingen ins Bett. Erkannte nicht ihre Umgebung. Jahrlich mehr- 
mals epileptische Anfalle. 


Marta J. (Schwester der vorigen). S III. Geb. 14. 7. 1883. Nicht in Anstalt aufg. 
Gest. am 26, 2. 1905 in ihrem Heim. 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 10. Lebens- 
jahr, da successiv starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, eintrat. 
Untersucht am 30. 4. 1894 von Prof. G. AHLSTRGM: Visus oc. amb. = Fingerzahlen 
4m. Exzentrische Fixation. Kann die gréssten Buchstaben unsicher lesen. Ophthal- 
moskopisch: Papillen schmutzig, graulich missfarbig, nicht weiss. Gefasse normal. 
Augenhintergriinde im iibrigen normal. 21. 9. 1895 (AHLSTRGM): Hat das letzte Jahr 
epileptiforme Anfalle gehabt. — Successive starke Verblédung bis zu tiefster Idiotie 
in den letzten Lebensjahren. Sprache und Gang zunehmend schlechter, verschwanden 
schliesslich ganz. Progredierende Gangstérung, schwankend mit kleinen Schritten und 
gebiickter Haltung. Konnte die letzten Jahre weder gehen, stehen noch sitzen. Gegen 
Ende starker Marasmus. Jahrlich epileptische Anfalle. 


FAMILIE 44 A. 


Prob. in Fam. 44 und die Sekundarfdlle in Fam. 44 A sind doppelte Geschwi- 
sterkinder und Geschwisterur-urenkel. 

Der Muttersvater des Vatersvaters und der Vatersvater des Muttersvaters der 
Sekundarfdlle waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Fischer. Gest. im Alter von 65 Jahren. War laut Angabe 
gesund. 

Die Mutter des Prob., gest. im Alter von 58 Jahren. 


Maria A. SIIl. Geb. 3. 10. 1878. Nicht in Anstalt aufg. Gest. zuhause am 
9. 6. 1902. 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 7. Lebens- 
jahr, da allmahliche starke Abnahme der Sehscharfe bis zu Blindheit eintrat. Seit 
gleicher Zeit epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen. Wurde 
mit den Jahren zunehmend stumpfsinniger und wirr. Konnte mit nichts beschaftigt 
werden. Die Sprache wurde mehr und mehr verwaschen, die letzten Jahre konnte 
sie nur unartikulierte Laute hervorbringen. Ging zunehmend langsamer und schwan- 
kend, mit sehr kleinen Schritten und vorgebeugt. Konnte die letzten Lebensjahre 
weder gehen noch stehen sondern musste liegen. Musste da gefiittert und mit allem 
geholfen werden. Magerte sehr stark. 


Corolina A. (Schwester der vorigen). S III. Geb. am 16. 6. 1880. Nicht in Anstalt 
aufg. Gest. zuhause am 6. 7. 1904. 

Katamnestisch: Entwickelte sich normal bis zum Alter von 11 Jahren, da Blind- 
heit bemerkt wurde. Seit dem Alter von 15—16 Jahren epileptische Anfalle. Wurde 
mit den Jahren sehr stumpfsinnig. Konnte mit nichts beschaftigt werden. Die 
Sprache verschwand successiv. Ging allmahlich schlechter, schwankend und vorge- 
beugt. Konnte die letzten Lebensjahre weder gehen noch stehen. 


Anna A. (Schwester der vorigen). SIII. Geb. am 19. 5. 1882. Nicht in Anstalt 
aufg. Gest. zuhause am 21. 7. 1898. 

Katamnestisch: Entwickelte sich normal bis zum 11. Lebensjahr, da Blindheit 
wahrgenommen wurde. Epileptische Anfalle wurden nicht beobachtet. Zeitweise 
»wirr und geisteskrank». 


Emma A. (Schwester der vorigen). S III. Geb, 24. 7. 1886. Nicht in Anstalt aufg. 
Gest. zuhause am 5. 8. 1908. »Schlaganfall>. 
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Katamnestisch: Entwickelte sich normal bis zum 7. Lebensjahr, da Blindheit 
bemerkt wurde. Diese stellte sich allmahlich ein. Seit der gleichen Zeit epileptische 
Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. Wurde dann von 
Jahr zu Jahr mehr stumpfsinnig und wirr. Vergass was sie gelernt hatte. Konnte 
mit nichts beschaftigt werden. Die Sprache wurde zunehmend schwerverstandlicher. 
Die letzten Jahre konnte sie nur unartikulierte Laute hervorbringen. Ging successiv 
schlechter und langsamer, schwankend, mit sehr kleinen, schleppenden Schriiten, 
mehr und mehr vorgebeugt. Die drei letzten Lebensjahre konnte sie weder gehen 
noch stehen. Lag da ganz apathisch und steif im Bett. Musste gefiittert und mit 
allem geholfen werden. Harn und Fazes gingen ins Bett. Magerte das letzte Lebens- 
jahr sehr stark. 


FAMILIE 45. 


Der Vater des Prob., Landwirt. Gest. im Alter von 56 Jahren. War laut Angabe 
gesund. 

Die Mutter des Prob., 69 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Lues wird verneint. Kein Abort. W. R. im Blut neg. (Verf.). 

Die Schwester des Prob., Sigrid, 27 Jahre. Verheiratet. War seit friiher Kind- 
heit psychisch zurtickgeblieben. Es ist ihr in der Schule schlecht gegangen. Arbeit- 
sam. Neurologisch und ophthalmoskopisch o. B. Diagnose: Imbecillitas. (Verf.). 

Frans N. PIII. Geb. 24. 10. 1900. Aufg. in Tomteboda am 21. 8. 1913. Die Auf- 
nahmeakten berichten: Die Blindheit wurde 1912 wahrgenommen. Ursache unbe- 
kannt. Laut Attest von Dr. J. HOLMSTROM litt Pat. an Retinitis pigmentosa. Somatisch 
i. ti. o. B. — Augendiagnose in Tomteboda (Doz. E. FORSMARK): Retinochorioiditis 
oc. amb. Visus = quantitative Lichtperzeption. Pigmentherde und kleine, gelbe, 
chorioidatrophische Herde, spez. in der Peripherie des Fundus. Retinitische Atrophie 
der Papillen. Glaskérpertriibungen. Hinterer Corticaliskatarakt im linken Auge. Pat. 
wurde am 13. 6. 1914 von Tomteboda auf Grund von Unvermégen sich den Unter- 
richt zugutezumachen nachhause entlassen. Dort gest. am 23. 6. 1921. 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 7. Lebens- 
jahr, da successiv starke Abnahme der Sehkraft eintrat. Nach der Heimkehr von 
Tomteboda von Jahr zu Jahr immer mehr dement, stumpfsinnig, weinerlich, reizbar 
und wirr. Vergass alles was er gelernt hatte. Konnte mit nichts beschaftigt werden 
Seit dem Alter von 18 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und gene- 
rellen Krampfzuckungen. Die Sprache wurde allmahlich schlechter, zunehmend 
schneller, stotternd, verwaschen und schwerverstandlich, verschwand zuletzt ganz, 
sodass er die letzten 2 Jahre kein verstandliches Wort hervorbringen konnte. Der 
Gang wurde successiy schlechter, er ging immer langsamer, schwankend und mit sehr 
kleinen, schleppenden Schritten, mehr und mehr vorniibergebeugt mit gebeugten 
Knien. Fiel auf den geringsten Anlass hin um und versuchte sich tiberall zu stiitzen. 
Die letzten Jahre konnte er weder gehen noch stehen. Lag da ganz verblédet, apa- 
thisch und sehr steif im Bett, mit den Knien an die Brust heraufgezogen. Musste da 
gefiittert und mit allem geholfen werden. Harn und Fazes gingen ins Bett. Magerte 
das letzte Lebensjahr stark. Haufige epileptische Anfalle. 


FAMILIE 46. 


Der Vater des Prob., Landwirt. 71 Jahre. Psychisch, neurologisch und oph- 
thalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., gest. im Alter von 36 Jahren. War laut Angabe gesund. 

Der Muttersvater des Prob. hatte einen Bruder, der einen Sohn, Henning, hatte. 
Dieser Henning hatte 11 Kinder, von denen eine Tochter und ein Sohn an Dementia 
praecox (beide asyliert) gestorben sind. 

Eine Schwester des obengenannten Henning hatte 8 Kinder, von denen ein Sohn 
Epilepsia hat (asyliert). 


Ivan N. PIII. Geb. 1. 9. 1894. Aufg. 20. 8. 1907 in Tomteboda. Die Aufnahme- 
akten berichten: Pat. wurde im Alter von 8 Jahren blind. Leidet an bilateraler Sehner- 
venatrophie. Somatisch i. ii. 0. B. Ist 2 Jahre in die Kleinkinderschule gegangen. 
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Augendiagnose in Tomteboda: Retinochorioiditis oc. amb. spec.? Schnupftabakbraune 
Pigmentierung der Retina mit retinitischer Atrophie des Opticus. Visus oc. amb. = 
Fingerzahlen ‘/; m. Wurde von Tomteboda auf Grund von Unvermégen sich den 
Unterricht zugutezumachen am 16. 6. 1909 nachhause entlassen. Starb dort am 
30. 3. 1916. 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum Alter von 
8 Jahren, da successiv starke Abnahme des Sehvermégen eintrat. Seit dem Alter von 
12 Jahren epileptische Anfaile mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 
Wurde dann von Jahr zu Jahr immer mehr dement, stumpfsinnig, weinerlich, reiz- 
bar und wirr. Vergass alles was er gelernt hatte. Konnte mit nichts beschaftigt 
werden. Erkannte die letzten Lebensjahre nicht seine Umgebung. Die Sprache wurde 
successiv schlechter, zunehmend stotternd, verwaschen und schwerverstandlich, ver- 
schwand schliesslich ganz, sodass er die letzten Lebensjahre gar nicht sprechen 
konnte. Der Gang wurde zunehmend schlechter, er ging immer langsamer, schwan- 
kend, mit sehr kleinen schleppenden Schritten, mehr und mehr gebiickter Haltung. 
Fiel auf die geringste Ursache hin um, musste sich iiberall stiitzen. Die letzten Lebens- 
jahre konnte er weder gehen noch stehen. Lag da ganz verblédet, stumpfsinnig und 
sehr steif im Bett mit den Knien an das Kinn heraufgezogen. Musste da gefiittert 
und mit allem geholfen werden. Harn und Fazes gingen ins Bett. Jahrlich mehrere 
epileptische Anfaille. 


Karl N. (Bruder des vorigen). SIII. Geb. 4. 10. 1883. . Nicht in Anstalt aufg. 
Gest. im Elternhause am 23. 9. 1903. »Schlag». 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 6. Lebens- 
jahr, da successiv starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne 
bekannte aussere Ursache beobachtet wurde. Ist 2 Jahre in die Kleinkinderschule 
gegangen. Untersucht am 19. 10. 1892 von Prof. LOGWEGREN (Nr. 1859): Amblyopia 
sine materia. Visus — Fingerzahlen 5’, unsicher und mit unsicherer Fixation. Oph- 
thalmosk. gibt ganz negatives Resultat. Keine Anschwellung oder Missfarbung der 
Papillen. — Seit dem Alter von 12—13 Jahre epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit 
und generellen Krampfzuckungen. Wurde mehr und mehr dement und stumpfsinnig. 
Sprache und Gang successiv verschlechtert, sodass er die letzten Lebensjahre nur un- 
artikulierte Laute hervorbringen und weder stehen, gehen noch sitzen konnte. Gegen 
Ende vollkommen verblédet; unrein. Haufige epileptische Anfalle. 





Aneta N. (Schwester des vorigen). S III. Geb. 19. 6. 1892. Nicht in Anstalt aufg. 
Gest. 17. 11. 1908. »Fallsucht». 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum Alter von 
9 Jahren, da Blindheit beobachtet wurde. Diese trat allmahlich ohne bekannte Ur- 
sache auf. Ist 2—3 Jahre in die Kleinkinderschule gegangen. Seit.dem Alter von 
11 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. 
Wurde dann von Jahr zu Jahr dementer, stumpfsinniger, wirr, weinerlich und reiz- 
bar. Vergass alles was sie gelernt hatte. Konnte mit nichts beschaftigt werden. 
Die Sprache wurde successiv schlechter, immer schneller, stotternd, schwerverstand- 
lich. Konnte stundenlang das gleiche Wort oder den gleichen Satz wiederholen. Der 
Gang wurde successiv schlechter, sie ging zunehmend langsamer, steif und schwan- 
kend, mit sehr kleinen, schleppenden Schritten. Fiel oft um, musste sich tiberall 
stiitzen. Epileptische Anfalle mehrmals im Monat. 


FAMILIE 47. 


Der Vater des Prob., Eisenbahnbeamter, 68 Jahre. Psychisch, neurologisch und 
ophthalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob. Gest. im Alter von 38 Jahren. War _ »kérperlich 
schwachlich». 

Eine Schwester des Prob., Rebecka. 28 Jahre. Einarmig geboren. 

Eine Vatersschwester des Prob., Albertina. Gest. im Alter von 72 Jahren. Seit 
friiher Kindheit psychisch zuriickgeblieben. Hat sich keine Kenntnisse aneignen 
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kénnen. Konnte nur einfachste Arbeiten verrichten. Wurde im Versorgungshaus 
gepflegt. Diagnose: Imbecillitas. 
Die Muttersmutter des Prob. Laut Angabe »kurz vor ihrem Tode blind». 


Hilma S. PII. Geb. 20. 10. 1891. Aufg. 1902 in Tomteboda. Die Aufnahmeakten 
berichten: Im Alter von 8 Jahren successiv starke Abnahme des Sehvermégens, zu 
Erblindung fiihrend, ohne bekannte Ursache. Ist ein Semester in die Kleinkinder- 
schule gegangen. Wurde fiir Tuberkulose behandelt. Laut arztl. Attest (Tomteboda 
1902) litt Pat. an Retinitis pigmentosa, die ihre Sehscharfe auf nur Leitsehvermégen 
herabgesetzt hatte (Dr. K. STALBERG). -— Augendiagnose in Tomteboda: Atrophia 
n. optici bilat. Pat. wurde von Tomteboda auf Grund von Unvermégen sich den 
Unterricht zugutezumachen und wegen epileptischer Anfalle, die im Alter von 10—11 
Jahren begannen, am 4. 1. 1905 entlassen. Pat. wurde am 18. 7. 1908 in die Anstalt 
fiir Schwachsinnige in Vilhelmshéjd aufgenommen. Das dortige Journal berichtet: 
Normale K6rperentwicklung. Kraftiger Kérperbau. Allgemeinbefinden gut. Lupus 
am rechten Unterarm, linken Kniegelenk und Gesass. Schadelform o. B. Kérper- 
fille und Muskulatur o. B. Innere Organe o. B. Ist beinahe blind. Gehér o. B. 
Die Sprache etwas verwaschen. Kann kiirzere Satze einigermassen verstandlich aus- 
sprechen. Kann stehen und gehen, bewegt sich aber mit grosser Vorsicht. Keine 
Laihmungen oder Atrophien Epileptische Anfalle ein paar Mal im Monat. Keine 
zwangsmassigen Bewegungen. Kann sich selbst nicht helfen. Gefiigig. Sehr still. 
Eine gewisse Ausdauer beim Lesen von Blindenschrift, weniger bei Stickarbeiten. 
Aufmerksamkeit verhaltnismassig gut. Gedachtnis herabgesetzt. Kann sich nicht 
klar und zusammenhangend ausdriicken oder dariiber berichten was geschehen oder 
gesagt worden ist. Kann einfache Schliisse ziehen, aber in keiner Hinsicht auf 
eigene Faust etwas vornehmen. Kann nicht rechnen, keine Arbeit ausfiihren. 31. 12. 
1909: Erhebliche Verschlechterung hinsichtlich der Intelligenz. Zeitweise unruhig 
und gewalttaétig. Hat vom 1. 4. 1909 bis zum 31. 12. des gleichen Jahres von 51 bis 
auf 33 kg abgenommen. Gest. am 20. 5. 1910. »Pyaemie>. 

Katamnestisch: Normale Entwicklung die ersten 7 Lebensjahre. Nach Entlassung 
von Tomteboda mehr und mehr dement, stumpfsinnig und wirr von Jahr zu Jahr. 
Die Sprache wurde immer schlechter, schneller, stotternd, verwaschen. Der Gang 
verschlechterte sich allmahlich, sie ging zunehmend langsamer, steif und schwankend, 
mit sehr kleinen, schleppenden Schritten, vorgebeugt. 


Titus S. (Bruder der vorigen). S III. Geb. 11.12. 1898. Am 8. 9. 1908 aufg. in die 
Anstalt fiir Schwachsinnige in Vilhelmshéjd. Normaler Partus und normale Ent- 
wicklung bis zum Alter von 7 Jahren, da allmahlich starke Abnahme der Sehkraft, 
zu Erblindung fiihrend, eintrat. Ist ein Jahr in die Kleinkinderschule gegangen. 
Pat. wurde am 20. 8. 1907 in die Blindenschule in Vaxj6 aufgenommen, von wo er 
am 9. 6. 1908 wegen Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen entlassen 
wurde. Status bei der Aufnahme in Vilhelmshéjd: Normale Kérperentwicklung. All- 
gemeinbefinden gut. Schadelform o. B. In bezug auf innere Organe, Skelettsystem, 
Haut und Muskulatur o. B. Sehr schwaches Sehvermégen. Gehér und Sprache o. B. 
Sagt nur einzelne Worte oder kurze Satze. Motilitat und Reflexe o. B. Keine Epi- 
lepsie. Kann sich selbst nicht nennenswert helfen. Muss bestandig beaufsichtigt 
werden. Gemiit im allg. gefiigig, oft eigensinnig. Ausserst begrenztes Vermégen zu 
Initiative. Kann lange Zeiten sitzen und spielen. Will bestandig etwas mit den 
Handen zu tun haben. Auffassungsvermégen gering, obgleich er zuweilen richtig auf 
Fragen antworten kann. Bei anderen Gelegenheiten antwortet er nicht auf Fragen. 
Schwaches Gedachtnis. Wahrend kiirzeren Perioden kann er recht aufgeweckt er- 
scheinen, kann doch nicht dariiber berichten was geschehen oder gesagt worden ist. 
Kann sich selbst in keiner Weise helfen und sich keine abstrakten Begriffe aneignen. 
Geringe Kenntnisse. Kann nicht die einfachsten Auftrage ausfiihren. — 31. 12. 1911. 
Zeitweise gewalttatig. Jahrlich mehrere epileptische Anfalle. — 31. 12. 1913. Die 
Anfalle treten haufig auf, 5—6 Mal taglich. Schreit laut wahrend langerer Zeit. — 
31. 12. 1914. Ist das letzte Jahr gelegen. Gest. am 26. 6. 1915. 


Malkolm S. (Bruder des vorigen). SIII. Geb. 1. 9. 1885. Nicht in Anstalt aufg. 
Gest. am 14. 5. 1902. »Epilepsia». 
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Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 8. Lebens- 
jahr, da successiv starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne 
bekannten Ausseren Anilass eintrat. Ist etwas mehr als ein Jahr in die Kleinkinder- 
schule gegangen. Untersucht 1894 von Prof. LGWeEGREN (Nr. 1171): Atrophia n. 
optici + Retinitis oc. amb. Hat kein Fixationsvermégen. -— Seit dem Alter von 12 
—13 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuk- 
kungen. Wurde dann von Jahr zu Jahr mehr dement, stumpfsinnig, wirr, weinerlich 
und reizbar. Vergass alles was er gelernt hatte. Konnte mit nichts beschaftigt wer- 
den. Die Sprache wurde allmahlich schlechter, immer schneller, stotternd, ver- 
waschen und schwerverstandlich, verschwand schliesslich fast ganz. Der Gang wurde 
successiv schlechter, er ging langsamer und schwankend, mit sehr kleinen, schlep- 
penden Schritten, mehr und mehr vorniibergebeugt. Fiel auf den geringsten Anlass 
hin um. Musste sich iiberall stiitzen. Das letzte Jahr sass er meistens still. 


FAMILIE 48. 


Der Vater des Prob., Landwirt, 41 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
moskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 31 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. Kein Abort. (Verf.). 


Alrik E. PIII. Geb. 28. 1. 1917. Aufg. am 21. 8. 1925 in die Blindenschule Vaxjo. 
Die Aufnahmeakten berichten: Sah normal bis zum Alter von 5 Jahren, da sich ohne 
bekannte aussere Ursache Blindheit einstellte. Somatisch i. ti. o. B. Augendiagnose 
in Vaxjé: Retinochorioiditis bilat. Wurde von Vaxj6 am 2. 6. 1927 wegen Unver- 
mégen sich den Unterricht zugutezumachen nachhause entlassen. Untersuchung zu- 
hause am 7. 5. 1929 (Verf.): Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 
Alter von 5 Jahren, da successiv starke Abnahme des Sehvermégens eintrat. Unter- 
sucht am 4. 8. 1923 vom Augenarzt F. BERG: Retinitis pigmentosa? oc. amb. Visus */6v. 
(Priifung unsicher.) Ophthalm.: beide Papillen gelbgrau mit diinnen Gefassen. Diffus 
ausgebreitete, kleinfleckige Pigmentatrophien. Staubfeine Glaskérpertriibungen. W. R. 
im Blut neg. — Seit Neujahr 1928 epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und 
generellen Krampfzuckungen, etwa einmal im Monat. Nach der Heimkehr von der 
Blindenschule in Vaxj6 zunehmend stumpfsinniger. Will am liebsten still sitzen. 
Kann beim Holztragen behilflich sein. Hat schlechter zu gehen begonnen, langsamer 
und vorgebeugt. Isst selbst. Zieht sich selbst an. Ist reinlich. 

Status (Verf.): Normale Kérperentwicklung. Allgemeinbefinden gut. Schadel- 
form o. B. Grésster Schadelumfang 54 cm. Hinsichtlich MundhGhle, innere Organe, 
Skelettsystem, aussere Genitalien und Lymphdriisen o. B. Hande und Fiisse acro- 
cyanotisch. W. R. im Blut neg. 

Psychisch: Pat. macht einen auffallend stumpfsinnigen, dementen Eindruck. 
Gefiigig, gutmiitig, zuganglich. Starrer, apathischer Gesichtsausdruck mit wenig und 
stereotypischer Mimik. Driickt sich in kurzen, diirftigen Satzen aus. Die Sprache 
ziemlich dysarthrisch,° schnell, stossend. Monotone Stimme. Kann nur gewisse, die 
einfachsten Fragen adequat beantworten. Weiss seinen Namen und sein Alter, nicht 
sein Geburtsjahr, nicht Jahrzahl, Monat und Tag jetzt. Weiss wo er ist. Weiss die 
Namen seiner Eltern und Geschwister. Erinnert sich dass er in Vaxjé gewesen ist, 
aber nicht wie lange. Sagt die Wochentage richtig her. Kann keine Namen der 
Monate, nichts vom Alphabet, kann nicht die einfachsten Additions- und Subtraktions- 
beispiele ausfiihren, nicht den Vaterunser. Gibt richtig an was er zum Friihstiick 
bekommen hat. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Op- 
timum eine dreiziffrige Zahl. Gegenstandbezeichnen: Benennt verschiedene Gegen- 
stande richtig. Kann Jederholms 8- und 9-Jahresteste gar nicht fertig bringen. Kann 
nicht zusammenhangend dariiber berichten was er wahrend des Tages gemacht hat. 
Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Katalepsie, kein 
Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren auf Licht, obgleich 
etwas trage. Ophthalm.: Gelbblasse Papillen. Gefasse fadendiinn. In der Peripherie 
diffuse, teils knochenkérperchenahniliche, teils schnupftabakahnliche Pigmentierungen. 
Visus oc. amb. = Quantitative Lichtperzeption. Grobschlagiger Nystagmus. Kranial- 
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nerven i. ii. o. B. Auffallende Bewegungsarmut und -verlangsamung von Spontan- 
bewegungen. Grobe Kraft o. B. Keine Hypertonie, kein Klonus, Tremor oder Athe- 
tose. Die Sensibilitaét erscheint o. B. Keine Ataxie. Reflexe o. B. Romberg neg. 
Gang: Geht auffallend langsam und steif mit starr vorniibergebeugtem Kopf und Ober- 
kérper und miassig flektierten Kniegelenken. Geht mit ziemlich kleinen, steifen 
Schritten, etwas breitbeinig. Die Fiisse werden nur wenig von der Unterlage erhoben. 
Kann etwas laufen, aber sehr langsam, starr und ziemlich breitbeinig, mit kleinen, 
steifen Schritten. Keine Mithewegungen der Arme. Die ganze Kérperhaltung sehr starr. 


FAMILIE 49. 


Der Vatersvater und der Muttersvater des Prob. waren Geschwister. 

Der Vater des Prob., Landwirt, 50 Jahre. Psychisch, neurologisch und oph- 
thalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 43 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. (Verf.). 

Die Vatersmutter des Prob.: Laut Angabe periodisch angstlich und diister mit 
Selbstanklage und Unfahigkeit zu arbeiten. Nicht asyliert. Wahrend den gesunden 
Zeiten ein heiterer und arbeitsamer Mensch. 


John J. PIIl. Geb. 14. 10. 1911. Aufg. in die Blindenschule Vaxj6 am 22. 8. 1921. 
Die Aufnahmeakten berichten: Die blindheit trat vor einigen Jahren ohne bekannte 
Ursache auf. Somatisch i. ii. 0. B. Augendiagnose in Vaxjé: Atrophia n. optici. 
Wurde von Vaxjé auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht zugutezumachen 
am 12. 6. 1922 nachhause entlassen. Untersuchung im Elternhause Febr. 1929 (Verf.): 
Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum Alter von 5—6 Jahren, da succes- 
siv starke Abnahme der Sehkraft, zu Erblindung fiihrend, ohne bekannte Aussere 
Ursache eintrat. Pat. ist die letzten 3—4 Jahre zunehmend dementer, stumpfsinniger, 
wirr, weinerlich und reizbar geworden. Hat vergessen was er gelernt hat. Kann mil 
nichts beschaftigt werden. Die Sprache ist wahrend den letzten Jahren allmahlich 
schlechter geworden, immer schneller, stotternd, verwaschen und schwerverstandlich. 
Der Gang hat sich die letzten Jahre gleichfalls verschlechtert, er ist langsamer, steif 
und schwankend mit sehr kleinen, schleppenden Schritten, mehr und mehr vorniiber- 
gebeugt und mit gebeugten Knien geworden. Will sich am liebsten stiitzen, fallt 
leicht um. Epileptische Anfalle sind nicht beobachtet. Status (Verf.): Erheblich ab- 
gemagert, marantisch. Sieht blass und schwachlich aus. Ké6rperliche Entwicklung 
im tbrigen fiir das Alter normal. K6rperlinge 152 cm. Schiadel- und Gesichtsform 
o. B. Grésster Schadelumfang 54 cm. Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Ske- 
lettsystem, Lymphdriisen und aussére Genitalien o. B. Starke Acrocyanose der Hande 
und Fiisse. Angedeutetes Salbengesicht. 

Psychisch: Pat. macht einen betrachtlich apathischen, weinerlichen, reizbaren 
und dementen Eindruck. Interessiert sich minimal fiir die Umgebung. Isst selbst, 
aber langsam und unsauber. Muss beim Anziehen geholfen werden. Meldet seine 
Bediirfnisse an. Kann nicht beschaftigt werden. Sitzt am liebsten apathisch an der 
Stelle wo man ihn hingesetzt hat. Mitunter Zwangslachen und Zwangsweinen. Oft 
Bewegungsdrang, wobei er planlos an den Kleidern und umgebenden Gegenstinden 
herumgreift. Stumpfsinniger, starrer, maskenahnlicher Gesichtsausdruck. Oft Ree- 
drang, ein stereotypes, inhaltsloses Geplapper mit ausgesprochener Perseverations- 
tendenz. Oft Logoklonie und Echolalie. Die Sprache sehr dysarthrisch, verwaschen, 
schwerverstandlich, schnell, stossend, stotternd, haufig mit logoklonem Wiederholen 
von Silben oder Worten, spez. im Beginn, darauf in eine iiberstiirzte Artikulation 
iibergehend. Stimme monoton. In gewissem Grad zugianglich. Befolgt, doch nicht 
immer, einfachere Aufforderungen. Aufmerksamkeit stark herabgesetzt, fliichtig, oft 
schwer zu fixieren, indem Pat. fortsetzt mit sich selbst zu plaudern. Die Antworten 
fiusserst diirftig, meistens nur aus einzelnen Worten bestehend, haufig inadequat. 

Nachsprechen: (Ich bin am Lande gewesen im Winter) »Winter, Winter, Win- 
ter». Gegenstandbezeichnen: Benennt mehrere einfachere Gegenstande richtig. Weiss 
seinen Namen. (Wie alt bist du?) »6 Jahr bin ich, 6 Jahr bin ich», ete. (Wie heisst 
dein Papa?) »Papa heisst, Papa heisst»>. Weiss die Namen von 2 seiner Ge- 
schwister sowie den seines Heimatsortes. Weiss nicht welche Jahreszeit wir jetzt 
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haben. Kann nicht dazu gebracht werden die Wochentage aufzuzahlen, setzt hierbei 
fort unzusammenhangend zu plappern. Kann nur ein paar Buchstaben des Alpha- 
bets, die er eine zeitlang ileriert. Kann nicht die einfachsten Additions- oder Sub- 
traktionsbeispiele ausrechnen, gar nichts vom Vaterunser. Bei unmittelbarer Repro- 
duktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum eine dreiziffrige Zahl. Kann auf 
die Frage wie lange er in Vaxj6 gewesen ist und wann er von dort gekommen ist 
keine verstandliche Antwort geben. Kann Jederholms 8- und 9- Jahresteste gar nicht 
fertig bringen. Kann den Inhalt in einer kurzen vorgelesenen Notiz gar nicht wieder- 
geben. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nachweisbar. Keine Kata- 
lepsie. Zuweilen negativistisch. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren minimal auf Licht. 
Quant. Lichtperzeption? Ophthalm.: Gelbblasse Papillen. Die Gefasse fadendiinn. 
In der Peripherie des Fundus reichliche diffuse knochenkérperchenahnliche Pigmen- 
tierungen. Strabismus diverg. oc. dxtr. Grobschlagiger Nystagmus. Kranialnerven 
im tbrigen o. B. Ausgesprochene Bewegungsarmut und -verlangsamung. Oft pl6tz- 
lich auftretender Bewegungsdrang, wobei er zwangsartig mit den Handen herum- 
greift, klatscht u. s. w. Die grobe Kraft erscheint diffus massig herabgesetzt. Mus- 
kulatur reduziert. Ausgesprochene Hypertonie der Muskulatur von rigidem Typus. 
Kein klonus und Tremor, keine Athetose. Die Sensibilitat kann nicht naher gepriift 
werden. Reagiert auf Nadelstiche. Finger-Nasen- und Knie-Hackenversuch werden 
recht langsam und ungeschickt ausgefiihrt. Sehnenreflexe gesteigert, gleich. Bauch- 
reflexe o. B. Oppenheim und Babinski neg. Romberg pos. Gang: Geht 4Ausserst 
langsam, steif und unsicher. Kann doch ohne Unterstiitzung gehen, wirkt hierbei 
oft beunruhigt. Schleppt sich mit sehr kleinen, steifen und unsicheren Schritten, 
zuweilen in Seitenrichtung, etwas breitbeinig dahin. Erhebt die Fiisse nur minimal 
von der Unterlage. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Kopf und Oberkérper werden 
steif vorniibergebeugt gehalten, die Kniegelenke sind adduziert, ziemlich stark flek- 
tiert, die Fiisse etwas einwarts gedreht, die Arme flektiert ohne Mitbewegungen. Steht 
oft und trampelt auf der gleichen Stelle, bevor er in Gang kommen kann, wobei er 
gern einige schwankende Bewegungen mit dem Oberkérper ausfiihrt, knickt bisweilen 
stark mit den Beinen, greift nach Stiitze. Fallt auf einen leichten Puff um. Kann 
nicht — nicht einmal wenn man ihn an beiden Handen halt — auf andere als 
oben geschilderte Weise gehen. Kann unméglich laufen. Die normalen Einstellungs- 
und Mitbewegungen fehlen. Die ganze Kérperhaltung ausserordentlich starr. 


Margareta J. (Schwester des vorigen). SIII. Geb. 20. 7. 1915. Nicht in Anstalt 
aufg. {Im Februar 1929 zuhause untersucht (Verf.): Normaler Partus und normale Ent- 
wicklung bis zum 7. Lebensjahr, da successiv starke Abnahme der Sehscharfe, zu 
Erblindung fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache eintrat. Seit dem Friithjahr 
1928 epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen, die 
etwa einmal im Monat auftraten. Ist die letzten Jahre zunehmend dementer, stumpf- 
sinnig und eigensinnig geworden. Die Sprache ist die letzten Jahre stotternd und 
verwaschen geworden, Kann nun mit nichts beschaftigt werden, mit Ausnahme dass 
sie zuweilen etwas Holz tragt. Sitzt am liebsten apathisch am gleichen Platz. Status 
(Verf.): Fiir ihr Alter normale Kérperentwicklung. Allgemeinbefinden gut. Schadel- 
und Gesichtsform o. B. Hinsichtlich Mundhéhle, innere Organe, Skelettsystem, 
Lymphdriisen, aussere Genilalien 0. B. Massige Acrocyanose der Hande und Fiisse. 
W. R. im Blut neg. . 

Psychisch: Macht ein erheblich stumpfsinnigen und dementen Eindruck. Hat 
nur wenig Interesse fiir die Umgebung. Sitzt wo man sie hingesetzt hat. Spricht nur 
ausnahmsweise spontan. Isst selbst. Kann sich nicht selbst anziehen. Meldet ihre 
Bediirfnisse an. Gesichtsausdruck stumpfsinnig, steif maskenartig. Weinerlich 
und reizbar. Recht zuganglich. Befolgt einfache Aufforderungen. Antwortet 
sehr wortarm, meistens nur mit einzelnen Worten. Spricht dysarthrisch, verwaschen, 
schnell, stossend, stotternd, bei etwas langeren Worten sehr schwerverstandlich. 
Weiss ihren Vornamen aber nicht den Zunamen, nicht ihr Alter, nicht ihr Geburts- 
jahr, nicht das jetzige Datum, dagegen aber den Namen ihres Heimatsortes. Weiss 
die Namen ihrer Eltern sowie eines ihrer Geschwister. Nachsprechen (Ich bin zu- 
hause gewesen das ganze Jahr) »ganze Jahr». Aufgefordert die Wochentage aufzu- 
zahlen verbigeriert sie »Sonntag, Montag». Weiss keine Namen der Monate, kann 
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nicht zahlen, kann nichts vom Alphabet oder vom Vaterunser. Weiss nicht was sie 
heute zu Mittag bekommen hat. Bei unmittelbarer Reproduktion von vorgesagten 
Zahlen ist das Optimum eine zweiziffrige Zahl. Kann keine Unterschiedsfragen in 
Jederholms 8-Jahrestest beantworten. Kann gar nicht dariiber berichten was sie 
wahrend des Tages gemacht hat. Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen 
nachweisbar. Keine Katalepsie, kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren auf Licht. Quant. 
Lichtperzeption. Ophthalm.: Stark blasse, atrophische Papillen mit distinkten Gren- 
zen, Gefiasse fadendiinn. In der Peripherie der Augenhintergriinde einzelne schnupf- 
tabakahnliche Pigmenteinlagerungen. Grobschlagiger Nystagmus. Kranialnerven im 
iibrigen o. B. Ausgesprochene Bewegungsarmut. Motilitat, Sensibilitat und Reflexe 
o. B. Keine sichere Hypertonie. Kein Klonus. Keine Ataxie. Romberg neg. Gang: 
Geht ohne Unterstiitzung aber langsam mit sehr starrer Kérperhaltung, steif vorniiber- 
gebeugtem Kopf und Oberkérper. Geht mit kleinen, steifen Schritten, oft etwas breit- 
beinig, mit massig flektierten und adduzierten Kniegelenken. Erhebt die Fiisse wenig 
von der Unterlage. Tritt mit der ganzen Fusssohle auf. Erfasst man sie an beiden 
Handen um sie in Gang zu bringen, bleibt sie zuerst eine Zeit am gleichen Fleck angst- 
lich trampelnd stehen, knickt zuweilen mit den Beinen. Keine Mitbewegungen mit 
den Armen. Kann unméglich laufen. 


FAMILIE 50. 


Der Vater des Prob., Dorftischler, 70 Jahre. Psychisch, neurologisch und oph- 
thalmoskopisch o. B. Lues wird verneint. (Verf.). 

Die Mutter des Prob., 63 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. (Verf.). 

Ein Cousin des Vaters des Prob. hatte laut Angabe eine Tochter, die seit ihrer 
Kindheit an Fallsucht litt. 

Der Vater des Muttersvaters des Prob.: »schwachlich, blind». Naheres un- 
bekannt. 


Ake V. P Ill. Geb. 27. 10. 1906. Aufg. in die Blindenschule Vaéxjé am 23. 8. 1916. 
Die Aufnahmeakten (1916) berichten: Die Blindheit des Pat. begann vor ungefahr 3 
Jahren ohne bekannte Ursache. Ist 2 Monate in die Kleinkinderschule gegangen. 
Somatisch im iibrigen o. B. Augendiagnose in Vaxjé: Atrophia n. optici. Pat. wurde 
von dort am 10. 6. 1920 wegen beginnender Epilepsie nachhause entlassen. Unter- 
sucht am 31. 5. 1916 von Prof. G. AHLSTRGM: Atrophia n. optici + Retinochorioiditis 
(e Lues cong.?). Visus = Fingerzéhlen 1 m. Zentrale Fixation fehlt. Ophthalmosk.: 
Papillen schwach gelblich mit nicht vollkommen distinkten Grenzen. Gefasse diinn. 
In der Peripherie Andeutung zu kleinen Pigmenteinlagerungen und helleren Partien 
wie bei hereditarer Lues. 

Untersuchung des Pat. im Heim Dez. 1929 (Verf.): Normaler Partus und nor- 
male Entwicklung bis zum Alter von 5 Jahren, da successiv starke Abnahme des 
Sehvermégens ohne bekannte dussere Ursache beobachtet wurde. Die ersten Jahre 
nach der Heimkehr von Vaxj6 war er einigermassen aufgeweckt und interessiert, las 
etwas Blindenschrift. Seit dem letzten Jahre in Vaxjé epileptische Anfalle mit Be- 
wusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. Die letzten 6—7 Jahre ist Pat. von 
Jahr zu Jahr immer mehr stumpfsinnig, wirr, weinerlich und reizbar geworden. Hat 
vergessen, was er gelernt hatte. Hat mit nichts beschaftigt werden kénnen. Lacht 
und weint ohne Anlass. Ist oft schreierisch, eigensinnig. Die letzten Jahre musste 
er gefiittert und mit allem geholfen werden. Meldet seine Bediirfnisse nicht 
an. Die Sprache ist von Jahr zu Jahr schlechter geworden, sie wurde immer 
schneller, stotternd, verwaschen und schwerverstandlich, sodass man nun kaum ver- 
stehen kann was er sagt. Kann stundenlang das gleiche Wort wiederholen. Der 
Gang hat sich successiv verschlechtert, er wurde immer langsamer, steif und schwan- 
kend; mit zunehmend kleineren, schleppenden Schritten, mehr und mehr vorgebeugt 
und mit gebeugten Knien. Fallt auf den geringsten Anlass hin um. Kriecht bis- 
weilen auf allen vieren. Meistens bettlagrig. Epileptische Anfalle ein paarmal im 
Monat. 

Status (Verf.): Stark abgemagertes, marantisches Individuum. Decubituswunden 
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am Gesiass. K6rperlange 163 cm. K6rperfiille und Muskulatur sehr stark reduziert. 
Schadel- und Gesichtsform o. B. Grésster Schadelumfang 53 cm. Hinsichtlich Mund- 
h6éhle, innere Organe, Skelettsystem, Lymphdriisen und aussere Genitalien o. B. 
Hande und Fiisse stark acrocyanotisch. Ausgesprochenes Salbengesicht. W. R. im 
Blut neg. Psychisch: Pat. macht einen hochgradig apathischen, weinerlichen, reiz- 
baren und dementen Eindruck. Interessiert sich minimal fiir die Umgebung. Sitzt 
wo man ihn hingesetzt hat, steif vorniibergebeugt und stumpfsinnig, greift zuweilen 
zwangsartig an den Kleidern herum. Kann mit nichts beschaftigt werden. Gesichts- 
ausdruck starr, maskenartig, mit wenig und stereotyper Mimik. Lacht mitunter, un- 
motiviert. Weint aus dem geringstem Anlass; blosses Angreifen geniigt. Zuweilen 
Rededrang, ein fast ganz unverstandliches, stereotypes Gemurmel, aus dem man bis- 
weilen ein verbigeriertes »ja, ja, ja» oder dgl. unterscheidet. Die Sprache hochgradig 
dysarthrisch, schnell, stossend, verwaschen, oft mit logoklonem Wiederholen von 
Silben oder Worten, darauf in eine iiberstiirzte Artikulation tibergehend. Dadurch 
ausserordentlich schwer-, am 6ftesten unverstandlich. Ausgesprochene Persevera- 
tionstendenz. Bisweilen Echolalie. Stark monotone Stimme. Einigermassen zuging- 
lich. Befolgt einfachere Aufforderungen. Aufmerksamkeit sehr stark herabgesetzt. 
Sehr fliichtig, schwer zu fixieren, kann nur ein paar, die einfachsten Fragen beant- 
worten, in der Regel nur mit einem einzelnen Wort. (Wie heisst du?) »Ake, Ake, 
Ake». Weiss nicht seinen Zunamen. Weiss nicht wie alt er ist, nicht sein Geburts- 
jahr, gar nichts vom jetzigen Datum. Weiss nicht den Namen seines Heimatortes. 
Weiss den Vornamen der Mutter und die Namen von 2 seiner Geschwister. Gegen- 
standbezeichnen: Benennt mehrere einfachere Gegenstande richtig. Aufgefordert die 
Wochentage herzusagen iteriert er eine zeitlang »Sonntag, Montag» ohne weiter kom- 
men zu kénnen. Kann nur ein paar Monatsnamen. Z&ahlt richtig von 1—20, aber 
tastend und unsicher. Kann nicht die einfachsten Additions- und Subtraktionsbei- 
spiele ausrechnen, kann nur 3 Buchstaben des Alphabets, nichts vom Vaterunser. 
Weiss nicht was er heute zum Friihstiick bekommen hat. Kann den Namen des 
Untersuchers nicht wiedergeben, trotzdem er ihn mehrmals geh6rt hat. Bei unmittel- 
barer Reproduktion von vorgesagten Zahlen ist das Optimum eine dreiziffrige Zahl. 
(Unterschied zwischen Schmetterling und Fliege) »Fliege, Fliege». (Zwischen Glas 
und Holz) »Glas, Holz, Glas». Keine Halluzinationen oder Wahnvorstellungen nach- 
weisbar. Keine Katalepsie, kein Negativismus. 

Neurologisch: Pupillen rund, mittelweit, gleichgross, reagieren nicht auf Licht. 
Quant. Lichtperzeption? Ophthalmosk.: Gelbblasse, atrophische Papillen. Gefasse 
fadendiinn. Peripher in den Augenhintergriinden sehr reichlich diffuse Pigment- 
einlagerungen von Knochenkérperchentypus. Strabismus converg. Grobschlagiger 
Nystagmus. Kranialnerven im tibrigen o. B. Starke Bewegungsarmut und -ver- 
langsamung. Bisweilen stereotyper, planloser Bewegungsdrang. Die grobe Kraft 
miassig diffus herabgeseizt. Muskulatur wesentlich reduziert. Starke Hypertonie der 
Muskulatur von rigidem Typus. Kein Klonus und Tremor, keine Athetose. Die 
Sensibilitat kann nicht naher gepriift werden. Reagiert auf Nadelstiche. Finger- 
Nasen- und Knie-Hackenversuche werden langsam und ungeschickt ausgefiihrt. Seh- 
nenreflexe erhéht, gleich. Bauchreflexe o. B. Babinski links pos., rechts unsicher. 
Romberg pos. Gang: Kann ohne Unterstiitzung unméglich gehen. Mit Unterstiitzung 
kann er sich mit der gréssten Schwierigkeit nur ein paar Schritte, ausserst langsam, 
steif und unsicher, mit sehr kleinen, steifen Schritten vorwarts schleppen; breitbeinig 
und schwankend. Die Fiisse werden nicht von der Unterlage erhoben. Tritt mit dem 
ganzen Fuss auf. Kopf und Oberkérper steif, stark vorniibergebeugt, Kniegelenke ad- 
duziert, stark flektiert. Wirkt beim Gehen sehr Angstlich, steht und trampelt unruhig 
auf der gleichen Stelle, bevor er in Gang kommt, zittert hierbei oft im ganzen K6rper, 
fiihrt schwankende und wackelnde Bewegungen mit dem Oberké6rper aus, will wieder- 
holt auf den Boden sinken, greift nach der Umgebung, jammert. Die normalen Ein- 
stellungs- und Mitbewegungen fehlen. Die ganze Kérperhaltung ausserordentlich starr. 


Rut W. (Schwester des vorigen). SIII. Geb. 19. 7. 1891. Nicht in Anstalt aufg. 


Gest. zuhause am 21. 11. 1907. 
Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 5. Lebens- 


jahr, da successiv starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne 
bekannte aéussere Ursache beobachtet wurde. Seit dem Alter von 8 Jahren epilepti- 
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sche Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen, die mehrmals 
im Monat auftraten. Wurde danr allmahlich mehr stumpfsinnig, weinerlich, reizbar 
und wirr. Vergass alles was sie gelernt hatte. Konnte die letzten Jahre mit nichts 
beschaftigt werden. Die Sprache wurde successiv schlechter, immer schneller, stot- 
ternd, verwaschen und schwerverstandlich. Konnte stundenlang das gleiche Wort 
wiederholen. Lachte und weinte oft ohne Anlass. Der Gang wurde allmahlich immer 
schlechter, sie ging immer mehr langsam, steif und schwankend mit sehr kleinen, 
schleppenden Schritten, vorniibergebeugt. Konnte aber, wenngleich mit Schwierigkeit, 
ohne Unterstiitzung gehen. 


Elsa W. (Schwester der vorigen). S III. Geb. 12. 1. 1893. Nicht in Anstalt aufg. 
Gest. zuhause am 11. 11. 1908. 

Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum 7. Lebens- 
jahr, da allmahlich starke Abnahme des Sehvermégens, zu Erblindung fiihrend, ohne 
bekannte dussere Ursache eintrat. Seit dem Alter von 10—11 Jahren epileptische 
Anfalle mit Bewusstlosigkeit und generellen Krampfzuckungen. Wurde dann von 
Jahr zu Jahr mehr stumpfsinnig und uninteressiert. Konnte die letzten Jahre mit 
nichts beschaftigt werden, sondern sass nur apathisch da. Die Sprache verschwand 
mehr und mehr, sodass sie die letzten Lebensjahre nur einzelne lallende Worte her- 
vorbringen konnte. Bewegte sich langsam, steif und ungern. Konnte selbst essen. 


ANHANG. 
FAMILIE a. 


Die Vatersmutter und der Muttersvater der Pat. waren Zwillinge. 
Der Vater der Pat. Prokurist. Gest. im Alter von 63 Jahren. 
Die Mutter der Pat. Gest. im Alter von 58 Jahren. 

Pat. hat zwei Altere, gesunde Geschwister. 


Brita H. Geb. 26. 2. 1891. Aufg. in die Irrenanstalt Konradsberg, Stockholm, 
am 13. 10. 1916. Das Journal berichtet: Normale Entwicklung bis zum Alter von 8 
Jahren, da auf Grund von Sehnervenatrophie vermindertes Sehvermégen sich ein- 
stellte. Wurde ein Jahr mit Hg-Schmierkur behandelt. Im Alter von 16 Jahren die 
ersten epileptischen Anfalle mit Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen. Sie war 
schon friiher zunehmend stumpfsinnig geworden. W. R. im Blut neg. — Status 
bei der Aufnahme: K6rperlange 158 cm. Innere Organe o. B. Grdésster Scha- 
delumfang 52 cm. Ist vollkommen blind. Ist ganzlich ohne eigene Initia- 
tive. Liegt oder sitzt stumpfsinnig und steif, wo man sie plaziert hat und 
scheint von ihrer Umgebung nicht die geringste Auffassung zu haben. Macht sich 
oft nass. Bisweilen macht sie den Eindruck Halluzinationen zu sehen, stirrt in die 
Luft, schlagt gleichzeitig mit Handen und Fiissen umher und bringt einige, meistens 
unartikulierte, Laute hervor, unter denen man aber mitunter ein »weg hier» oder 
»nein, komm nicht» etc. unterscheiden kann. Im iibrigen ist ihre Sprache zum 
gréssten Teil unverstaindlich. Gefragt wie sie heisst, sagt sie ihren Namen, und dass 
sie 50 Jahre alt ist. Sie spricht mit einer eigentiimlichen stossenden Verwaschenheit 
und mit deutlicher Perseverationstendenz. Ist in bezug auf den Raum vollkommen 
desorientiert. Sagt dass sie »zuhause bei der Mamma» ist. Scheint keine Ahnung 
von den Namen der Tage und Monate und von der Jahreszahl zu haben. Auf einige 
Fragen wie es ihr geht, wann sie hierhergekommen ist usw. antwortet sie nur mit 
»Mamma», »jawohl» oder dgl. 

5. 11. 1916. Augenuntersuchung (Doz. K. PLOMAN): Linke Pupille tewas kleiner 
als die rechte. Beide reagieren bei Beleuchtung von zentralen Teilen der Augen- 
hintergriinde nur unbedeutend. Hierbei konsensuelle Reaktion beider Augen. Linkes 
Auge: Medien klar. Der Augenhintergrund zeigt das typische Bild einer weit vorge- 
schrittenen Retinitis pigmentosa. Schmutzig gelbblasse Papillen mit verwaschenen 
Grenzen. Ausserst diinne Gefasse. Zahlreiche knochenkérperchenahnliche Pigmentie- 
rungen, hier und da eingescheidete Gefasse. Das Maculagebiet frei von Pigment. 
Rechtes Auge: In den Glaskérper springt von der Papille eine schleierahnliche Trii- 
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bung vor, die mit einer weiss glanzenden Flache endigt. Nach unten aussen, 5—6 
Papillendiameter von der Papille entlang einer Retinaarterie, ein weisser Streifen, 
der das Gefiss in einer Lange von etwa 4 Papillendurchmesser bedeckt (Retinalpro- 
liferation?). Im iibrigen ahnliche Veraénderungen wie im linken Auge. — Kein Nystag- 
mus. Bewegungen der Augen koordiniert. Das Gehér scheint etwas vermindert zu 
sein. Grobe Kraft normal. In der ganzen Muskulatur eine recht hochgradige, spasti- 
sche Rigiditaét, die besonders bei Bewegungen der Arme hervortritt. Diese werden 
gewohnlich etwas gebeugt proniert gehalten, die Finger leicht gekriimmt. Patellar- 
reflexe normal. Bauchreflexe fehlen. Babinski links neg., rechts bei ein paar Gele- 
genheiten schwach pos. Kein Fussklonus. Der Gang ruckweise, unsicher. Pat. 
nimmt, nur wenn man sie aus dem Bette nimmt und auf den Boden stellt, stehende 
Stellung ein. Halt sich krampfhaft am Untersucher fest und will sich gern nieder- 
setzen, geht doch mit Unterstiitzung recht gut, wenngleich mit schwankenden, deut- 
lich spastischen Bewegungen. — 15. 11. Zeitweise ruhig, liegt hierbei die ganzen Tage 
still, ausser wenn sie angesprochen wird, worauf sie meistens das gleiche Wort wieder- 
holt. Bisweilen streitsiichtig und vorlaut, wirft mit dem Bettzeug usw. Liegt oft 
und plaudert mehrere Stunden ununterbrochen mit sich selbst. Spricht nie in klaren 
Satzen sondern nur einzelne Worte oder Phrasen, wiederholt sehr oft. Unrein. — 
15. 9. 1917: Das letzte Halbjahr mehrere epileptische Anfalle. Nimmt an Gewicht ab. 
Sitzt stumpfsinnig in einem Stuhl und plaudert zuweilen unzusammenhangend. Kann 
an gewissen Tagen gar nicht gehen, an anderen einigermassen mit Unterstiitzung. 
1. 12. 1917: W. R. im Blut neg. 14. 1. 1918: Zunehmender Marasmus. Zeigt nun 
grobe athetotische Bewegungen. Intensive allgemeine Muskelrigiditaét. Die Beine 
werden, sobald sie sich selbst iiberlassen sind, maximal an den Rumpf heraufgezogen. 
Kein Fussklonus. Babinski rechts pos., links neg. Decubituswunde. 16, 1. 1918: 
Gestorben. Klinische Diagnose: Juvenile amaraurotische Idiotie. 

Histol. Untersuchung des Gehirns, ausgefiihrt von Prof. EINAR SJO6VALL: Die 
Praparate zeigen die fiir die juv. amaur. Idiotie pathognomonischen Parenchymver- 
anderungen. 


FAMILIE §,. 
Der Vater des Vatersvaters und der Vater der Muttersmutter des Pat. waren 
Geschwister. 
Die Mutter der Muttersmutter und der Vater des Muttersvaters waren Ge- 
schwister. 


Der Vater des Pat. Landwirt. 70 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthal- 
moskopisch o. B. (Verf.). 

Die Mutter des Pat. 67 Jahre. Kein Abort. Psychisch, neurologisch und oph- 
thalmoskopisch o. B. (Verf.). 

Die Geschwister des Pat.: zwei, geb. 1887 und 1904. Gesund. 


Einar A. Geb. 8. 8. 1898. Nicht in Anstalt aufg. Katamnestisch: Partus o. B. 
Normale Entwicklung bis zum Alter von 7 Jahren, da successiv starke Abnahme des 
Sehvermégens, zu Blindheit fiihrend, ohne bekannte dussere Ursache beobachtet 
wurde. Wurde am 23. 11. 1905 von Prof. G. AHLSTROM untersucht: Atrophia n. optici. 
Visus = 5/2a. Ophth.: Die Papillen suspekt blass und die Arterien ziemlich diinn. 
Uber dem gréssten Teil der Augenhintergriinde sieht man kleine punktférmige, 
schwarze Herde wie bei hereditérer Syphilis. Bei erneuerter Untersuchung am 3. 7. 
1906: Hat gutes Leitsehvermégen. Ophth. unverandert. Die Papillen atrophisch, in 
den Augenhintergriinden zahlreiche kleine Pigmentierungen. — Seit dem Alter von 
9 Jahren typische epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen, 
haufig mehrmals im Monat. Wurde dann von Jahr zu Jahr mehr dement und 
stumpfsinnig, bis zu tiefer Verblé6dung in den letzten Jahren. Die Sprache ver- 
schwand allmadhlich, sie wurde mehr und mehr verwaschen und schwerverstandlich. 
Progredierende Gangstérung, steif, langsam, mit gebiickter Haltung und kleinen 
Schritten. Im letzten Lebensjahr bis zu Unvermégen zu gehen und zu _ stehen. 
Gest. am 16. 8. 1917. 


Hulda A. (Schwester des vorigen). Geb. am 14. 11. 1882. Nicht in Anstalt 
aufg. Katamnestisch: Normaler Partus und normale Entwicklung bis zum Alter von 
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7 Jahren, da starke successive Abnahme der Sehkraft, bis zu Blindheit, ohne bekann- 
ten dusseren Anlass beobachtet wurde. Ist 1*/2 Jahre in die Kleinkinderschule ge- 
gangen. Seit dem Alter von 8 Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und 
Krampfzuckungen. Soll Prof. G. AHLSTROM besucht haben (in den Journ. von Prof. 
A. ist dariiber nichts zu finden). Dann successiv progredierende Demenz bis zu tiefer 


Idiotie in den letzten Jahren. Die Sprache hat sich zunehmend verschlechtert. Ging: 


immer schlechter, langsam, steif und vorniibergebeugt mit kleinen, unsicheren Schrit- 
ten, fiel oft um. Konnte das letzte Jahr weder gehen, stehen oder sitzen. Gest. am: 
29. 11. 1902. 


Fritz A. (Bruder der vorigen). Geb. 31. 1. 1885. Nicht in Anstalt aufg. Katam- 


nestisch: Normale Entwicklung bis zum Alter von 7 Jahren, da Blindheit eintrat. 
Diese trat successiv ohne bekannte dussere Ursache auf. Ist ein Jahr in die Klein- 
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Fig. 13. Stammbaum: Familie £1 und f2 (Ausschnitt). 


kinderschule gegangen. Seit der gleichen Zeit typische epileptische Anfalle. Pro- 
gredierende Demenz, Verschlechterung von Gang und Sprache genau wie bei den 
Geschwistern. Die letzten 5 Jahre bettlagerig. Konnte die letzten Jahre nicht spre- 
chen, sondern nur unartikulierte Laute hervorbringen. Musste gefiittert und mit 
allem geholfen werden. Lag apathisch und steif im Bett, zusammengekauert, mit den 
Beinen an die Brust heraufgezogen. Gest. am 26. 12. 1906. 


FAMILIE 8,. 


Pat. in f1 und Pat. in Bz sind Geschwisterkinder, Geschwisterenkel und auch 
weiter entfernt blutsverwandt. 

Der Vater des Vatersvaters und die Mutter der Muttersmutter des Pat. waren 
Geschwister. 

Der Vater des Pat., Landwirt, 66 Jahre. Laut Angabe gesund. 

Die Mutter des Pat., 64 Jahre. Psychisch, neurologisch und ophthalmoskopisch 
o. B. 3 Aborte. Lues wird verneint. (Verf.). 

2 Zwillingsbriider der Mutter des Pat. geisteskrank. Einer von diesen litt an 
Dementia praecox. Asyliert. Eine Schwester der Mutter des Pat. >geisteskrank>, 
asyliert; eine andere Schwester »nervenschwach». 

Eine Schwester der Muttersmutter des Pat. »geisteskrank». Asyliert. Eine an- 
dere Schwester der Muttersmutter des Pat. hat 2 geisteskranke Kinder. 

Die fiinf Geschwister des Pat.: geb. 1895, 1899, 1903, 1906, 1907. Gesund. 


Erik A. Geb. 3. 8. 1896. Nicht in Anstalt aufg. Katamnestisch: Normaler 
Partus und normale Entwicklung bis zum Alter von 7 Jahren, da successive starke 
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Abnahme der Sehscharfe ohne bekannte dussere Ursache wahrgenommen wurde. 
Untersucht von Prof. G. AHLSTROM am 8. 11. 1905: Amblyopia cerebralis. Die Seh- 
nervenpapillen etwas verwaschen, aber nicht besonders abnorm. Visus hochgradig 
herabgesetzt. Kann nicht die gréssten Buchstaben sehen. — Seit dem Alter von 12 
Jahren epileptische Anfalle mit Bewusstlosigkeit und Krampfzuckungen, haufig mehr- 
mals im Monat. Wurde dann von Jahr zu Jahr stetig mehr stumpfsinnig, weiner- 
lich, reizbar und dement. Vergass alles was er gelernt hat. Die Sprache zunehmend 
stotternd, verwaschen und schwerverstandlich, verschwand im letzten Jahr fast ganz. 
Der Gang successiv schlechter, er ging immer langsamer, mehr und mehr steif und 
strauchelnd, vorniibergebeugt mit sehr kleinen, schleppenden Schritten. Das letzte 
Jahr konnte er ohne Unterstiitzung weder gehen noch stehen. Musste da gefiittert 
und mit allem geholfen werden. Magerte im letzten Lebensjahr unerhGrt ab. Gest. 
am 24. 12. 1913. 


KLINISCHE ANALYSE DES MATERIALS. 


Dieser wird in erster Linie das von mir persénlich untersuchte 
Material zugrundegelegt, das aus 39 Fallen von juveniler amaurotischer 
Idiotie besteht, sowie die iibrigen Falle der Gruppe I. Wir wollen 
nun zuerst den Verlauf und die Symptomatologie der Krankheit, 
gestiitzt auf diese Journale, iibersichtlicher darstellen, um dann die 
verschiedenen Symptome einer Detailanalyse zu unterziehen. Die ver- 
haltnismiassig bedeutende Grésse des Materials, der Umstand dass ich 
hierdurch Gelegenheit erhalten habe teils oft mehrere Geschwister der 
gleichen Familie untersuchen zu kénnen und dies fiir eine relativ grosse 
Anzahl von Familien, sowie ferner Gelegenhe:t gehabt habe die V. A.- 
Falle wahrend einer Zeit von 2—3 Jahren pers6nlich zu verfolgen, ist 
natirlich fiir ein naheres Studium der Klinik der Krankheit sehr 
giinstig gewesen, die, trotzdem mehrere Verfasser sich hiermit beschaf- 
tigt haben, in mehreren Punkten als nicht genigend klargelegt be- 
trachtet werden muss, eine Tatsache, die u. a. darin zum Ausdruck 
gekommen ist, dass die Mehrzahl der Verfasser (SPIELMEYER 1923, 
Scoop 1924, HicIER 1926 u. a.) die oft erheblichen Schwierigkeiten 
beim Stellen der klinischen Diagnose hervorheben. 

Wir haben es als eine der Hauptaufgaben in dieser Arbeit aufge- 
stellt, zu zeigen, dass die Krankheit in ihrer, wie wir es nennen, typi- 
schen Manifestation eine so markante Einheitlichkeit und charakteristi- 
sche Ausgestaltung im Verlauf und in der Symptomatologie aufweist, 
dass sie in der Regel ein sicheres Stellen der klinischen Diagnose ge- 
stattet. Und dies gilt natiirlich in gleich hohem Grad fiir die sporadisch 
auftretenden Falle, wie fiir jene Falle, wo wir eine familiare Anhaéufung 
haben (wo also mehr als ein Geschwister von der in Rede stehenden 
Krankheit affiziert ist). 
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TABELLE 5. 


Verteilung der juvenilen amaurotischen Idioten nach 


Alter beim Eintritt der Erblindung, der Epilepsie und des Todes nebst 


Altersaufbau der am 31. 5. 1930 tiberlebenden juv. am. 


Idioten. 








Altersaufbau beim Eintritt 
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Alter 1 der Erblindung der Epilepsie des Todes Uberlebenden 
Jahre Gruppe Gruppe Gruppe Gruppe 
I | ll | I I | ll | tj I | uo} om i 1 | Wm ol 
1 ese. ee ee ee eee | oe 
2 — 1 1 < o ; — = — — ee Aa. pe 
St Sa Ses See 
4 _ | ti-—} ££; 3 — ~“ — ae _ 
5 12 17 21) — | — | ~ — — — — = — 
6 16 | 17 18 41 6 2 Beakt Foct a Seth Binal ee 
7 27 35 42 3h) 23 5 — = eh ine = a, 
8 9 12 15 6 6 a _ oo a _ o- — 
9 4 8 9 4 Z| 7 1 2 | 2 1 1 1 
10 = 1 2 7 | 12 14 a 1 | 1 1 1 1 
11 = — 2 6 14 16 1 } 4 1 1 1 
12 = = = 10 11 15 2 2 2 3 3 3 
13 = = = 3 5 7 5 3 3 3 3 4 
14 = = = 3 4 5 4 8 8 2 2 3 
15 = — a 4 5 Z| 5 7 8 2 3 3 
16 = — — 1 1 1 5 10 15 2 2 y. 
17 — _ — i 1 1 6 8 8 2 2 2 
18 = —= = 1 2 3 4 5 6 — -- 1 
19 = — — 1 1 1 1 4 5 2 2 2 
20 = — = 1 1 1 4 i 8 — _ — 
21 — = — = = ~~. 1 2 4 = — — 
22 = — = = = — 5 6 7 — — — 
23 — — — = — oo 5 6 6 — a: 2 
24 = = = — = — 1 2 4 1 1 1 
| 34 = — = = — — — == 1 — = —— 
| Summe || 68 | 96 | 115 || 56 | 80 | 97 || 48 | 74 | 89 | 20 | 22 | 26 
‘Mittelwert|| 6,7 6,6 6,7 || 11,0 | 11,0 | 11,1 || 17,9 | 17,8 | 18,2 |] 14,6 | 15,0 | 15,3 
des Alters || + 0,13] + 0,15} +- 0,14!) + 0,47/ + 0,37] + 0,33]] + 0,53] + 0,43) + 0,42) — a ae 
Disper- | | 
sion 1,1 ue 1,5 ae | Oe 3,2 337 3,7 4,0 _ — = 


x4. 



































Hinsichtlich »Tod» und »Uberlebende» bedeutet Alter x das Altersintervall x, x +1. 


1 Hinsichtlich »Erblindung» und »Epilepsie» bedeutet Alter x das Altersintervall x — }, 
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Wie aus unseren Krankenjournalen (siehe die Kasuistik) hervor- 
geht, zeigen unsere Fille, abgesehen von kleineren zufalligen indivi- 
duellen Variationen, in allen wesentlichen Ziigen eine sehr weitgehende 
Ubereinstimmung. Und dies gilt nicht nur fiir kranke Geschwister 
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Fig. 14. Gruppe I. 
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Fig. 15. Gruppe II. 


sondern auch fiir jene Faille, die verschiedenen Familien bzw. Ge- 
schlechtern angehéren; mit vollem Recht diirfte man hier — fiir die 
ganz iiberwiegende Mehrzahl der Faille — von einer fast »photographi- 
schen Ahnlichkeit» in bezug auf die Entwicklung der Krankheit und 
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hinsichtlich der Symptomatologie sprechen kénnen. Die untenstehende 
Ubersicht der Krankheit ist also auf den synthetischen Standardtypus 
gegriindet, der durch eine méglichst gewissenhafte Analyse jedes ein- 
zelnen Journals erhalten worden ist. Teilweise den Ergebnissen der 
klinischen Analyse vorgreifend soll schon hier hervorgehoben werden, 
dass laut unserer Auffassung die Augenhintergrundsymptome als von 
bedeutend grésserer Einheitlichkeit und Eindeutigkeit zu erachten sind 
als man friiher geglaubt hat. Ferner sind die von uns, in den etwas 
spateren Stadien der Krankheit, konstant gefundenen Syndrome, spez. 
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Fig. 16. Gruppe III. 








die Stérungen der Motorik, die charakteristischen Haltungsanomalien 
und dito Gangstérungen nicht hinlainglich von friiheren Verfassern 
beachtet worden. 

Die Kinder entwickeln sich in der Regel normal bis zum 5.—8. 
Lebensjahr, wo die Krankheit mit einer successiven starken Abnahme 
des Sehvermégens debutiert, die im Verlaufe von 1—2 Jahren insofern 
zu Blindheit fiihrt, als nur das Vermégen zum Fingerzahlen in der 
Nahe oder quantitative Lichtperzeption iibrigbleibt. Nur wenige (10) 
unserer Fille haben eine auffallende psychische Riickstaindigkeit 
schon vor dem Eintreten der Erblindung aufgewiesen. Die Altersver- 
teilung fiir das Eintreten der Blindheit ergibt sich aus Tab. 5 und ist 
in den Kurven Fig. 14—16 graphisch dargestellt. Wir finden, dass 
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das mittlere Alter fiir den Eintritt des Erblindens fiir Gruppe I 6,7 + 0,13 
Jahre betragt. Dispersion 1,1. Fiir Gruppe II: 6,6 + 0,15, fiir Gruppe III: 
6,7 + 0,4. Dispersion fiir II: 1,4, fiir III: 1,5. 

Das ophthalmoskopische Bild, das man in friiheren Stadien an- 
trifft, wird durch eine gelbgraue Papille mit schmalen Gefassen ge- 
kennzeichnet. Die diinnen Gefiasse sind sehr charakteristisch und schon 
frith, noch bevor das Sehvermégen verloren gegangen ist, vorhanden. 
Pathologische Pigmentierungen sind in diesen friihen Fallen in der 
Regel nicht vorgekommen (Doz. ROSENGREN). Die Veranderungen sind 
bilateral, symmetrisch. In etwas mehr vorgeschrittenen Stadien wer- 
den in der Peripherie — und dies ist der weitaus haufiger vorkom- 
mende Typus von degenerativen Verinderungen — kleine, runde, dicht- 
stehende, schlecht abgegrenzte und teilweise konfluierende gelbliche 
Herde mit ziemlich spirlich ausgestreuten Pigmentkérnern sowie eine 
retinitische Atrophie der Papille gefunden, in anderen Fallen sieht das 
ophthalmoskopische Bild genau wie eine Retinitis pigmentosa aus, ob- 
gleich es durch sein friihes Auftreten und seinen rapiden Verlauf 
héchst bedeutend von der typischen Retinitis pigmentosa abweicht. 
Amaurosis oder jedenfalls sehr schlechtes Sehvermégen (Doz. Fors- 
MARK). 

In spaten Stadien sind die Papillen gelbblass mit fadendiinnen 
Gefassen sowie in der Peripherie der Retina reichliche knochenk6rper- 
chenahnliche Pigmentierungen. In den am weitesten vorgeschritte- 
nen Fallen kénnen diese den Augenhintergrund vollstandig tiberziehen. 
In diesem Stadium kommt zuweilen ein hinterer Corticaliskatarakt 
hinzu (Doz. ROSENGREN). Die Pupillenreaktion ist in den frithesten 
Stadien in der Regel gut; in spateren Stadien, mit eintretender Amau- 
rose, geht sie successiv in einer Pupillenstarre tiber. 

Ungefahr gleichzeitig mit dem Eintritt der Blindheit, doch mitunter 
erst ein paar Jahre spiter, erscheinen Zeichen fiir eine psychische Ver- 
anderung bzw. ein Zuriickgehen, das bestandig progrediert. 

Schon zur Zeit des Einsetzens der Blindheit, welches Stadium wir 
als Stadium I bezeichnen, kénnen die epileptischen Anfalle einsetzen. 
Das Optimumalter fiir diese ist jedoch, wie wir gleich sehen werden, 
ein spateres. —- Ungefahr gleichzeitig mit dem beginnenden psychi- 
schen Zuriickgehen tritt eine Sprachstérung ein, die sehr konstant 
schon ein paar Jahre nach dem Eintritt der Blindheit zu finden ist. 
Sie dussert sich in einer eigenartigen, stotternden, lallenden, oft explo- 
siven Artikulation, mit mehr und mehr hervortretender Iterationsten- 
denz von Worten oder Silben, besonders zu Beginn des Satzes, worauf 
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sie in eine tiberstiirzte Artikulation iibergeht. Psychisch wird der Pat. 
in diesem Stadium II durch eine ziemlich ausgesprochene Demenz von 
imbecillem Typus charakterisiert. Affektive Irritabilitat, Reizbarkeit 
und Weinerlichkeit oder in gewissen Fallen mehr tiberwiegende Stumpf- 
sinnigkeit. Die Krankheit hat nun dahin progrediert, dass die Kinder 
nicht mehr mit dem Unterricht in den Blindenschulen mitfolgen kén- 
nen, sondern auf Grund von Unvermégen sich den Unterricht zugute- 
zumachen entlassen werden miissen. In diesem Stadium treten sehr 
oft epileptische Anfalle auf, typische grosse Anfalle mit Bewusstlosig- 
keit und generellen Krampfzuckungen, die dann mit wechselnden In- 
tervallen bis zum Tode des Pat. auftreten. Wie aus Tabelle 5 hervor- 
geht, ist das mittlere Alter fiir das Auftreten der Epilepsie in Gruppe I: 
11,0 + 047 Jahre, die Dispersion 3,5. Fiir die Gruppe II: 11,0 + 0,37. 
Dispersion 3,3. Fir die Gruppe III: 11,1 + 0,33. Dispersion 3,2. — Es 
ist zu beachten, dass wir in dieser Tab. 5 zu den verschiedenen Gruppen 
I, II und III verwandte Familien eingerechnet haben, sodass wir zur 
Gruppe I: die Familien 2 A, 9A, 13 A, 20A und 20B gestellt haben, 
zur Gruppe II: 32 A und zur Gruppe III: 44 A. Das Material ist also 
in die verschiedenen Gruppen in dieser Tabelle sippenweise ein- 
gerechnet. Wie sich ferner ergibt, haben von den 68 Fallen in Gruppe 
I 56 Epilepsie, von den 96 Fallen in Gruppe II 80 Epilepsie und von 
den 115 Fallen der Gruppe III 97 Epilepsie. 

Im niachsten Stadium III hat die Krankheit weiter progrediert. 
Wir finden eine noch starker ausgesprochene psychische Demenz. 
Friiher erworbene Kenntnisse sind nun zum groéssten Teil verloren 
gegangen. Die Aufmerksamkeit ist stark herabgesetzt, fliichtig. Gedacht- 
nis und Urteilsvermégen sind wesentlich vermindert. Reizbar, weiner- 
lich, irritabel, apathisch, mit deutlicher Tendenz zu Zwangsaffekten, 
mit wenig Interesse fiir die Umgebung. K6nnen i. a. selbst essen und 
sich beim Anziehen helfen. K6nnen nur die einfachsten Arbeiten aus- 
fiihren, nachlassig und ohne Ausdauer, wie einfachste Webarbeiten. 


oft nicht einmal dieses. — Der Gesichtsausdruck ist apathisch, steif. 
In der Regel sind sie auf Ansprechen zuginglich. Die Mehrzahl der 
Falle zeigt ferner einen — oft stark ausgesprochenen — Rededrang, 


ein stereotypes, ziemlich unzusammenhangendes Geplapper mit starker 
Perseverationstendenz. Die Stimme markiert monoton. Noch ausge- 
sprochenere Dysarthrie vom gleichen Typus, wie er friher fiir Stadium 
II geschildert worden ist, wodurch die Sprache recht schwerverstand- 
lich wird. Hervortretende Wortarmut. Deutliche Tendenz zu Agram- 
matismus. Keine Zeichen fiir Ataxie oder Apraxie. Kénnen nur einiger- 
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massen, diirftig, die einfachsten Fragen beantworten, wie z. B. nach 
Alter, Namen von Eltern und Geschwister, Raumorientierung. K6n- 
nen in der Regel nicht die einfachsten Rechenbeispiele ausrechnen, 
nicht oder nur schlecht die einfachsten Unterschiedsfragen beantwor- 
ten, nicht zusammenhingend dariiber berichten was sie wihrend des 
Tages gemacht haben etc. — Halluzinationen oder Wahnvorstellungen 
sind nicht vorhanden. 

In diesem Stadium manifestieren sich nun folgende neurologische, 
sehr konstante Symptome: Auffallende Bewegungsarmut und Bewe- 
gungsverlangsamung, ferner Haltungsanomalien in der Form einer 
beginnenden deutlichen Hockstellung mit vorgebeugtem Kopf und Ober- 
kérper sowie einer charakteristischen Gangstérung. Die Pat. haben 
langsam, steif zu gehen begonnen, etwas vorniibergebeugt mit einer deut- 
lichen Veranderung der Schrittlénge in der Richtung zu einem marche a 
petits pas. Die Kniegelenke etwas flektiert, keine oder unbedeutende 
Mitbewegungen der Arme. Wenn sie zu gehen beginnen sollen, wird sehr 
oft beobachtet, dass sie eine zeitlang auf der gleichen Stelle trampeln 
bevor sie in Gang kommen. Darauf bewegen sie sich mit kleinen, 
steifen Schritten, oft etwas breitbeinig und mitunter gern in Seiten- 
richtung. Die Fiisse werden wenig von der Unterlage erhoben. 
Treten mit der ganzen Fussohle auf. Oft wird schon in diesem Stadium 
ein am ehesten an Astasie—Abasie erinnerndes Phanomen beobachtet, 
indem die Pat., namentlich wenn sie beunruhigt werden, z. B. wenn 
man sie an den Handen erfasst um ihre Schritte zu beschleunigen, 
angstlich werden, unruhig auf der gleichen Stelle trampeln, wiederholt 
stark zusammenknicken, wackeln und auf den Boden zusammensinken 
wollen. In der Regel kénnen die Pat. in diesem Stadium nicht laufen. 
Romberg wurde neg. gefunden. In bezug auf die Bewegungsarmut 
ist indessen zu bemerken, dass diese recht haufig von einem stereotypen 
Bewegungsdrang mit ausgesprochener Perseverationstendenz unter- 
brochen wird. Die grobe Kraft ist in der Regel tiberall gut. Dagegen 
findet man in diesem Stadium oft eine mobile Hypertonie in der Musku- 
latur, diffus ausgebreitet und von rigidem Typus. Kein Klonus oder 
Tremor, keine Athetose, mit Ausnahme eines oft beobachteten grob- 
schlagigen unregelmiassigen Tremors im ganzen K6rper bei Intention 
zum Gehen. Sehnenreflexe konstant lebhaft, gleich. Bauchreflexe nor- 
mal. Babinski neg. In der Regel keine Ataxie bei den Knie-Hacken- 
und Finger-Nasenversuch. In bezug auf die Sensibilitat haben keine 
groberen Stérungen nachgewiesen werden k6énnen (exaktere Unter- 
suchungen sind zufolge der psychischen Demenz unmdglich). — Hin- 

















— 























cits 


ae 








AMAUROTISCHE IDIOTIE 335 





sichtlich Kranialnerven ist in der Regel ein grobschlagiger Nystagmus 
vorhanden gewesen. Haufig Strabismus converg. oder diverg. Bemer- 
kenswert ist, dass das Gehér konstant ziemlich gut gefunden worden 
ist. — Betreffs vegetativer St6érungen so ist regelmassig eine Acro- 
cyanose der Hande und Fiisse vorhanden gewesen. Ausserdem, haufig, 
angedeutetes Salbengesicht. 

Im nachsten Stadium, IV, ist das psychische Zuriickgehen bis zu 
hochgradiger Verblédung vorgeschritten. Die Kranken kénnen zuweilen 
selbst essen, miissen aber i. ti. mit allem geholfen werden. Sie sitzen in 
der Regel wo man sie hingesetzt hat, ohne nennenswertes Interesse fiir 
irgend etwas, mit stumpfsinnigem, starrem, maskenahnlichem Gesichts- 
ausdruck. Die Sprache ist allmahlich verschwunden. K6nnen héchstens 
bisweilen einzelne verstandliche Wo6rter hervorbringen, die meistens 
lange iteriert werden. Sie bringen nun hauptsachlich nur unartikulierte 
Laute hervor. Bemerkenswert ist, dass sie noch in diesem vorgeschrit- 
tenen Stadium einfachste Aufforderungen zu befolgen versuchen, wie 
die Zunge herauszustrecken etc. Zwangsartige Affekte kommen haufig 
vor, sie lachen, weinen etc. ohne nachweisbaren Anlass. Ansonsten ist 
eine hochgradige Stumpfsinnigkeit dominierend. Sie kénnen natiirlich 
mit nichts beschaftigt werden. Ausserordentlich starke Bewegungs- 
armut und -verlangsamung, doch zuweilen unterbrochen durch einen 
stereotypen Bewegungsdrang, meist in der Form von planlosen zwangs- 
artigen Bewegungen mit den Armen, unruhigem Drehen und Wenden 
des Kérpers im Bette. Der Gang hat sich des weiteren stark verschlech- 
tert: sie kénnen oft noch ohne Unterstiitzung gehen, aber ausser- 
ordentlich langsam, steif und unsicher, mit steif vorgebeugtem Kopf 
und Oberk6érper, adduzierten, stark flektierten Kniegelenken, meistens 
flektierten Ellbogengelenken, ohne Mitbewegungen. Hochgradiger mar- 
che 4 petits pas. Sie erheben die Fiisse gar nicht oder nur minimal 
von der Unterlage. Treten mit der ganzen Fusssohle auf. Charak- 
teristisch ist ferner, dass sie, wenn sie zu gehen beginnen sollen, 
eine zeitlang am gleichen Fleck stehen und trampeln, bevor sie in 
Gang kommen; hierbei schwanken sie, knicken wiederholt stark mit 
den Knien und wollen auf den Boden zusammensinken. Fallen auf 


den geringsten Stoss hin um. Romberg meistens positiv. — In der 
Regel ist eine — oft bedeutende — Hypertonie in der ganzen Musku- 


latur von rigidem Typus vorhanden. Die grobe Kraft ist bemer- 
kenswert erhalten gewesen, obgleich eine gewisse, diffuse Herabset- 
zung bemerkbar gewesen ist. Die Muskulatur ist meistens miassig 
reduziert. Keine Veriainderungen der elektrischen Reizbarkeit. — Kein 
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Fig. 19. Filmaufnahme von V. A.-Probanden. — Bild 1—3: Fam. 5; Vilhelm H. — 

Bild 4—6: Fam. 6; Gunnar J. — Bild 7—10: Fam. 1; Elsa A. — Bild 11—20: Fam. 3 A; 

Hildur K. — Bild 21—30: Fam. 12; Ake J. — Bild 31—40: Fam. 13; Alrik K. — 

Bild ,41—46: Fam. 2; Marta B. — Bild 47—50: Fam. 1; Elsa A. (Bildnummerierung 
1—50 von links oben reihenweise nach unten). 
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Klonus oder Tremor, keine Athetose. Sehnen- und Bauchreflexe wie 
friiher. Babinski nur ausnahmsweise, und inkonstant, positiv. — Die 
oben geschilderte Haltungsanomalie — in der Form von Hockstellung 
— noch starker ausgesprochen. In der Regel hochgradige Acrocyanose 
und Salbengesicht. 

Hiermit sind wir beim Endstadium, V, angelangt. Psychisch: 
Hochgradige Idiotie. Miissen gefiittert und mit allem geholfen werden. 
Harn und Abfiihrung gehen ins Bett. K6nnen nur unartikulierte Laute 
hervorbringen. Befolgen keine Aufforderungen. K6nnen weder gehen, 
stehen noch sitzen. Hochgradiger Marasmus, oft mit ausgebreitetem 
Decubitus. Liegen tief apathisch, steif, in starker Hockstellung im 
Bett, mit stark vorniibergebeugtem Kopf, das Kinn gerne den Thorax 
tangierend, stark flektierten Hiift- und Kniegelenken, die letzteren tiber- 
dies adduziert; flektierten und adduzierten Ellbogengelenken, die Fiisse 
in massiger Spitzfussstellung. Tendenz zu Kontrakturbildung, wenn Pat. 
in diesem Endstadium langere Zeit liegend verbleiben. In der Regel 
hochgradige Hypertonie von rigidem Typus in der ganzen Muskulatur. 
Die Muskulatur iiberall hochgradig reduziert. Ab und zu fibrillare 
Zuckungen. Elektrische Reizbarkeit: Recht oft quantitative relative 
Herabsetzung auf faradischen Strom, sowie — fiir in diesem Stadium 
lange liegende Falle — eine Andeutung zu etwas trageren Zuckungen 
als normal fiir galvanischen Strom. Kein Klonus oder Tremor. Zu- 
weilen Bewegungsdrang, von unbedeutender Exkursionsweite, in der 
Form von ungeschickten, zupfenden, kratzenden, mitunter athetose- 
ahnlichen Bewegungen mit Handen und Fiissen. Sehnen- und Bauch- 
reflexe erhalten. Babinski etwas haufiger positiv, doch in der Mehr- 
zahl der Falle fortwahrend negativ. Hochgradige Acrocyanose der 
Hande und Fiisse sowie Salbengesicht. 

Der Tod tritt oft durch eine, an sich unbedeutende, interkurrente 
Krankheit ein. Die Altersverteilung beim Eintritt des Todes ergibt sich 
aus Tab. 5. Wir finden, dass das mittlere Alter fiir den Eintritt des 
Todes fiir Gruppe I: 17,9+ 0,53 Jahre betragt. Dispersion 3,7. Fiir 
Gruppe II: 17,3+ 0,3. Dispersion 3,7. Fiir Gruppe III: 18,2 + 0,2. 
Dispersion 4,0. — Die epileptischen Anfalle zeigen i. a. eine deutliche 
Tendenz in den letzteren Stadien zuzunehmen. 

Fig. 17, 18 und 19 (letztgenannte eine Filmaufnahme) veranschau- 
lichen gewisse der oben geschilderten charakteristischen Haltungsano- 
malien und Gangst6rungen in verschiedenen Stadien. In Fig. 19 sind 
7 unserer Probanden gefilmt. Die Bilder folgen aufeinander von oben 
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nach unten. Bild 7—10 in Reihe 1 und 7—10 in Reihe 5 ist der gleiche 
Fall in zwei verschiedenen Stadien. 

Die oben vorgenommene Einteilung in Stadien der Krankheit ist 
natiirlich mit einem gewissen Zwang behaftet, indem die Krankheit, 
wie erwahnt, ununterbrochen langsam mit successiver Entwicklung 
der Symptome progrediert; aber sie diirfte andererseits zu einer tiber- 
sichtlicheren Hervorhebung der markanten Unterschiede wahrend den 
verschiedenen Krankheitsphasen als berechtigt zu betrachten sein. 

Wir gehen hiermit zu einer eingehenderen Priifung der verschiede- 
nen Symptome tiber, wobei wir mit den Augensymptomen beginnen. 
Wir betrachten da zuerst folgende 7 Falle: Erik H. (S. 244), Birger H. 
(S. 244), Berta J. (S. 248), Evert P. (S. 250), Margit P. (S. 251), Verna J. 
(S. 259) und Elsi L. (S. 273). Si&mtliche diese haben in den friihesten 
Stadien bei der ersten Augenuntersuchung, trotz Amaurosis oder jeden- 
falls sehr hochgradiger Herabsetzung des Sehvermégens keine sicheren 
ophthalmoskopischen Verinderungen aufgewiesen. Simtliche diese 
Falle (ausgenommen Berta J. die nur einmal untersucht worden ist) 
haben bei erneuerten Untersuchungen in etwas spiteren Stadien oph- 
thalmoskopische Verainderungen vom charakteristischen Typus auf- 
gewiesen. 

Stock (1908) fand in einem der Falle von SPIELMEYER (der Fall 
war 13 Jahre) trotz Amaurosis keine sicheren ophthalmoskopischen Ver- 
anderungen mit Ausnahme von kleinen Pigmentablagerungen in der Peri- 
pherie. Die histologische Untersuchung der Retina in diesem Fall zeigte 
die typischen Verainderungen — Degeneration des Neuroepithels wah- 
rend die inneren Schichten erhalten waren. Unsere oben genannten 
Falle zeigen klar, dass man im friihesten Stadium der Krankheit trotz 
Amaurosis negative ophthalmoskopische Befunde erhalten kann, was 
offenbar darauf beruht, dass der degenerative Prozess in der Retina 
noch keinen solchen Umfang erreicht hat, dass er beobachtbare Retina- 
veranderungen ergeben k6énnte. 

Die folgenden 7 Falle in meiner Kasuistik sind geeignet eine andere 
Frage zu beleuchten, namlich den von einigen Verf. (BATTEN 1903, 
OATMAN 1911, STARGARDT 1913, 1917) aufgestellten Krankheitsbegriff 
»familiaére maculocerebrale Degeneration» und seine Berechtigung. 
Falle: Annie F. (S. 268). Im Alter von 9 Jahren war der Visus */,, und 
ophthalmoskopisch gab es einige feine Punkte in der Macula. — Yngve 
J. (S. 248). Im Alter von 8 Jahren hochgradige Herabsetzung des Seh- 
vermégens, ophthalmoskopisch einige kleine pigmentierte, atrophische 
Herde im unteren Teil der Macularegion bilateral, im tibrigen keine oph- 




















i 
i 
F 














AMAUROTISCHE IDIOTIE 341 





thalmoskopischen Veranderungen. Ein Jahr spater wurden vom gleichen 
Untersucher blasse Papillen mit schmalen Gefassen sowie bilateral in den 
Maculae unregelmassige Pigmentierungen und in der Peripherie einzelne 
knochenk6rperchenahnliche Pigmentierungen konstatiert. — Dagmar H. 
(S. 253). Im Alter von 7 Jahren Amaurosis, das Foveagebiet in einem 
Fleck von mehrfacher Grésse des normalen Foveareflexes pigmentiert, 
sowie graulich verfarbte Papillen mit diinnen Gefiaissen. — Dagmar F. 
(S. 267). Im Alter von 9 Jahren, damals blind, in beiden Maculae ein 
rotbrauner, stark begrenzter runder Fleck von */, Papillendiameter, die 
Papillen gelbblass, am starksten rechts. — Harry M. (S. 270). Im 
Alter von 7 Jahren, damals Amaurosis, im Maculagebiet bilateral kleine 
pigmentierte feine Herde, in der Peripherie keine Verinderungen. Bei 
erneuerter Untersuchung im Alter von 10 Jahren in der Macula ein 
gelbroter Herd mit pigmentiertem Rand, peripher Massen von kleinen 
chorioiditischen Herden. — Lena O. (S. 290). Im Alter von 10 Jahren, 
damals Amaurosis, in beiden Maculae zentrale, etwas mehr als papillen- 
grosse Herde mit Atrophie des Retinalpigmentes sowie Schwarzpig- 
mentierung in der Mitte des Herdes, unbedeutend blassen Papillen, die 
Gefiisse etwas diinner als normal, in der Peripherie diffuse feinfleckige 
Pigmentierungen. — Elov K. (S. 293). Im Alter von 11 Jahren, damals 
Amaurosis, ein chorioiditischer Herd in der Macula und pigmentierte 
Herde peripher. 

Saimtliche diese 7 Falle haben also in den friihesten Stadien degene- 
rative Maculaveranderungen aufgewiesen. 5 von diesen Fallen haben 
bei erneuerten ophthalmoskopischen Untersuchungen in spdteren Sta- 
dien das charakteristische ophthalmoskopische Bild gezeigt. — Ver- 
gleichen wir diese Fille mit OATMANs (1911) als maculocerebrale De- 
generation publizierten, so zeigen sie eine so wesentliche Ubereinstim- 
mung, dass die Diagnose juvenile amaurotische Idiotie unzweifelhaft 
erscheint. Seine Fille bestehen aus zwei Geschwistern, die sich bis 
zum 6,—7. Lebensjahr normal entwickelten, wo dann das Sehvermégen 
und die Intelligenz abzunehmen -begannen. Im Alter von 9 Jahren 
epileptische Anfalle. Progredierende psychische Verblédung. W. R. 
neg. Ophthalmoskopisch zeigten die Fille degenerative Retinaveran- 
derungen mit Pigmentierungen in der Macula, blasse Papillen und 
diinne Gefisse. Von einem gewissen Interesse scheint mir ferner die 
Ausserung von OATMAN zu sein, dass die Maculapigmentierungen, die 
bei der ersten ophthalmoskopischen Untersuchung vorhanden waren, 


-bei erneuerter Untersuchung in spiateren Stadien verschwunden waren, 
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eine Beobachtung, die wir auch beziiglich unserer Falle haben machen 
k6nnen. 

In bezug auf das Einsetzen der Blindheit geht aus unserem Material 
sehr markant die Homochronie hervor, indem wenn die Krankheit bei 
zwei oder mehreren Geschwistern auftritt diese in der Regel im gleichen 
Alter blind werden, sowie gieichfalls die Homotypie. 

Die psychischen Symptome. Mit wenigen Ausnahmen (SPIELMEYER, 
VoGT, NIKULA) sind diese Symptome in der vorliegenden Literatur i. a. 
ziemlich diirftig behandelt worden. SPIELMEYER hebt in seiner Uber- 
sicht iiber die. Krankheit (1923) hervor: »der sich allmahlich ent- 
wickelnde Blédsinn hat keine besondere Charakteristica, welche die 
Erkennung des Leidens erméglichen». Wenn wir doch hier tiber die 
gefundenen psychischen Symptome berichten, geschieht dies in der 
Hoffnung ein etwas volleres Bild liefern zu kénnen. — Was vor allem 
auffallt, ist das langsam, gleichmassig progredierende Abnehmen samt- 
licher psychischen Funktionen von Jahr zu Jahr. Dies hat fiir eine 
recht grosse Anzahl von meinen Fallen durch wiederholte psychologische 
Untersuchungen in den verschiedenen Stadien beleuchtet werden k6n- 
nen. Friiher erworbenes Wissen verschwindet allmahlich. Aufmerk- 
samkeit, Gedachtnis, Merkfahigkeit, Urteilsvermégen, Affektivitat und 
Willensleben nehmen successiv stirker ab um im Schlussstadium 
praktisch genommen aufgehoben zu sein. Ein Symptom, das ziemlich 
konstant vorhanden ist, ist der Rededrang, ein stereotypes, ziemlich 
unzusammenhiangendes oder loses Geplapper mit mehr und mehr aus- 
gesprochener Perseverationstendenz. Dieses Symptom, gleichwie die 
eigenartige Stérung der Sprache in Form einer progredierenden Dysar- 
thrie, eine tiberstiirzte Artikulation von logoklon-iterativem Charakter 
sowie zunehmend ausgepragte Stimmenmonotonie, ferner die gleich- 
falls ziemlich konstant vorkommenden Zwangsaffekte, sind alles Symp- 
tome, die mir hervorgehoben zu werden verdienen. Die in Rede ste- 
henden Symptome sind nicht selten so stark ausgesprochen, dass sie 
dazu beitragen den Fallen eine mehr oder weniger psychotische Farbe 
zu verleihen. Als Beispiele verweise ich auf die Fille Marta B. (S. 227). 
Evert P. (S. 250), Margit P. (S. 251), Elsa J. (S. 259), Elsi L. (S. 273), 
John J. (S. 321). Bei mehreren von diesen Fallen kommen ferner 
Symptome hinzu, die an Negativismus, eine gewisse Splitterung, Vor- 
beireden, eine zeitweise mehr oder weniger hervortretende Unzugang- 
lichkeit erinnern. Halluzinationen und Wahnvorstellungen haben da- 
gegen in der Regel nicht nachgewiesen werden kénnen, wobei jedoch an 
die Schwierigkeit erinnert werden soll derartige bei den hochgradigen 
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psychischen Defektzustanden in den Endstadien zu eruieren. — In der 
Regel zeigen die Falle doch eine auffallende Zugianglichkeit, die in diesem 
Zusammenhang hervorgehoben zu werden verdient, ein Zugianglichkeit, 
die sich auch in etwas spateren Stadien der Krankheit manifestiert. Elek- 
tive psychische Symptome, insofern gewisse Funktionen vom degenera- 
tiven Prozess starker betroffen worden sind, haben wir nicht feststellen 
kénnen. Dass aphasische und apraktische Symptome dazu beitragen 
das psychische Bild der Endstadien zu konstituieren haben wir allen 
Grund anzunehmen, aber andererseits vereitelt die hochgradige all- 
gemeine psychische Demenz und iibrige vorgeschrittene Symptome jede 
nahere Analyse derselben. 

Die neurologischen Symptome. In bezug auf die Entwicklung und 
die Symptomkombinationen in diesem ziemlich zusammengesetzten 
Krankheitsbild diirfte folgendes von Bedeutung und Interesse hervor- 
zuheben sein. Sehr regelmassig sind extrapyramidale Symptome die 
zuerst beobachtbaren und dominierenden gewesen. Sie wurden einge- 
leitet mit einer progredierenden Tendenz zu steifer Kérperhaltung und 
Motorik, Hockstellung, Reduzierung bzw. Wegfall der normalen Mit- 
bewegungen, Bewegungsarmut und Bewegungsverlangsamung sowie 
Gangstérung in Form von marche 4a petits pas, oft kombiniert mit 
einem Démarche trépidante. Ferner beginnende mobile Hypertonie. 
Anzeichen fiir eine Pyramidenbahnlasion haben wir in diesen friiheren 
Stadien in der Regel nicht gefunden. Babinski ist in der Regel negativ. 
Die Bauchreflexe sind normal, kein Klonus, keine auffallenderen Paresen. 
In etwas spateren Stadien ist ziemlich regelmassig ein an Astasie-Abasie 
sowie eine an Cerebellarataxie erinnernde Balanzstérung vorgekommen. 
Diese Symptome diirften wohl zunachst als ein Ausdruck fiir die dege- 
nerativen Verainderungen im Cortex cerebri und im Kleinhirn aufzu- 
fassen sein. Die Frage, in welchem Masse die Cortexverainderungen 
auch beitragende Ursachen zur Bewegungsarmut und -verlangsamung 
sein kénnen, wird offen gelassen. Noch im Schlussstadium mit seinen 
ausserordentlich hochgradigen St6rungen der Motorik in der Form von 
Unvermégen zu gehen, stehen und sitzen, starken Haltungsanomalien mit 
Tendenz zu Kontrakturen in Hockstellung, der starken Flexionsstellung 
von Kopf-, Rumpf-, Armen-, Hiift- und Kniegelenken, ferner der hoch- 
gradigen Hypertonie von stark iiberwiegendem rigidem Typus, ohne Klo- 
nus und mit erhaltenen Bauchreflexen, muss hervorgehoben werden, dass 
die Symptome von extrapyramidalmotorischem Charakter eine wichtige 
Stellung in klinisch-symptomatologischer Hinsicht einnehmen. Es ist 
auffallend, dass wir nur in einer geringeren Anzahl von Fallen einen 
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pos. Babinski — tiberdies oft inkonstant — als Ausdruck fiir Pyrami- 
denlasion gefunden haben. Hinsichtlich der motorischen Symptome 
haben wir noch zu erwaihnen die Abwesenheit bzw. die sehr geringe 
Tendenz zu elektrischer Degenerationsreaktion. 

A. JAKOB hat hervorgehoben, dass man bei kombinierten Affek- 
tionen im Pyramiden- und extrapyramidalen System oft einen negati- 
ven Babinski erhalt. JAKOB (zitiert nach KASHIDA 1925) stellt sich den 
Reflex von Babinski als einen subcorticalen Reflex vor. »Fallen die sub- 
corticalen Mechanismen weg, tritt der Reflex nicht auf und umgekehrt bei 
den Pyramidenbahnerkrankungen. Wenn nun beide Systeme gleichzeitig 
affiziert sind, so kommt es vor allem auf das Verhaltnis der Funktions- 
st6rungen in beiden Systemen an, wie sich der Reflex von Babinski ent- 
wickeln kann.» Oft kommt es hierbei laut JAKOB nur zu einem recht 
undeutlichen bzw. inkonstanten Babinski. Die Frage in welchem Masse 
diese Annahme gutgeheissen werden kann, soll offen gelassen werden. 
In bezug auf die juv. amaur. Idiotie wird das Problem natiirlich des 
weiteren durch die diffusen Ganglienzellenveranderungen im ganzen 
Zentralnervensystem kompliziert. 

Die Cerebrospinalflissigkeit hat in samtlichen unseren_hierauf 
untersuchten Fallen keine sicheren pathologischen Veranderungen auf- 
gewiesen. Es soll aber erwahnt werden, dass in mehreren FAllen ein 
schwach angedeuteter Pandy gefunden worden ist. 

Bei den histologischen Untersuchungen des zentralen Nerven- 
systems unserer Faille hat Prof. E. SJOvALL diffuse hochgradige, typische 
Veranderungen ubiquitir, im Cortex cerebri, in den extrapyramidalen 
Ganglien und im Cerebellum gefunden. 

Wir gehen hiermit zu einer ausfiihrlicheren Ubersicht der Falle 
friiherer Verfasser hinsichtlich der klinischen Symptomatologie iiber, 
um darauf diese mit unseren eigenen Resultaten zu vergleichen. Uber 
die ophthalmoskopischen Befunde, die Hauptziige der Entwicklung der 
Krankheit und die Symptome wie sie in der vorliegenden Literatur dar- 
gestellt worden sind, ist schon in der Historik berichtet worden, wes- 
halb wir uns hier unten ganz auf ein Referieren der beschriebenen neuro- 
logischen Symptome beschranken. 


Vocr (1906). Familie I. (2 Geschwister). 1. Im Alter von 12 Jahren: Die 
Lokomotion ist in letzter Zeit erschwert, er bleibt im Tempo hinter den anderen 
Kindern zuriick. Keine Hypertonie. Im Alter von 14 Jahren: Die Sprache ist ein 
unverstandliches Lallen geworden. Kann nur liegend gehalten werden. Muskulatur 
schwach und kraftlos, keine: Bewegungsfahigkeit. Gestorben im Alter von 15 Jahren. 
2. Im Alter von 12 Jahren: Sprache gut. Haltung gerade. Epilepsie. Gang unsicher, 
































{ 


es 


i ccna 


7 


Seaieniieammtammpmmne mare sn TN Lhe Retna» 














AMAUROTISCHE IDIOTIE 345 





tastend. Im Alter von 14 Jahren: Liegt hiilflos zu Bett. Sprache fehlt. Reflexe 
erhalten. Kann nicht gehen. Lahmung der Arme und Beine. Liegt immer mit an 
den Leib gezogenen Beinen zu Bett. Passive Beweglichkeit der Extremitaten erhalten, 
(Die Familie II von VoGT muss laut unserer Ansicht als spatinfantile Form auf- 
gefasst werden). Familie III. 3 Geschwister. 1. Im Alter von 14 Jahren: Sprache 
hastig, polternd, leidlich verstaéndlich. Keine Parese, kein Tremor, keine Hypertonie. 
Epilepsie.. Wahrend folgendem Jahre wird die Sprache mehr und mehr unverstand- 
lich. Die Haltung wird mehr und mehr eine gebiickte. Der Gang zunehmend 
schlechter, steifer und unsicherer. Objektive Veranderungen im motorischen System 
fehlen. Gestorben im Alter von 15 Jahren. 2. Im Alter von 13 Jahren: Epilepsie. 
Die Haltung wird mehr und mehr eine sehr schlechte, noch vorngebogener, der Gang 
unsicher, sie geht allein iiberhaupt nicht mehr. Keine Hypertonie. Im Alter von 
15 Jahren: Die Sprache ist verloren gegangen. Allgemeine schlaffe Lahmung. 
Dauernd bettliegend. Gestorben im Alter von 15 Jahren. 3. Mit 11 Jahren: Spricht 
wenig. Geht langsam, unsicher und tastend, aber halt sich gerade. Sitzt meist in 
gebiickter Haltung mit vorniibergebeugtem Kopfe. Mit 13 Jahren: Die Sprache ist 
ganzlich unverstandlich geworden. Der Gang erheblich unsicherer. Die Beine sind 
schwer beweglich, steif. Er wird unbeweglicher und unbehiilflich beim Gehen, ist 
auch mit Unterstiitzung schwer zum Gehen zu bringen. In der Folgezeit wird auch 
das Sitzen schwerer. Der Kopf sinkt immer mehr vorniiber, die Haltung im Sitzen 
ist eine gebiickte, ohne mechanischen Halt sinkt Pat. nach vorn stets um. Die 
Beine zieht er mehr und mehr fest an den Leib, sie sind nur schwer aus dieser 
Lage zu bringen. Die Hypertonie nimmt zu. Im Alter von 18 Jahren: Liegt regungs- 
los in starker Hockstellung. Starke Hypertonie der Beine, etwas weniger in den 
Armen. Pat. kann nur liegen. In den Armen und Handen zitternde Bewegungen, 
die Finger nehmen dabei zuweilen athetoseartige Stellungen ein. Keine Degenera- 
tionsreaktion in den stark abgemagerten Armen und Beinen. Muskelflimmern. Seh- 
nenreflexe lebhaft, gleich. Babinski pos. Bauchrefl. 0. B. Starker Fussklonus. 

SPIELMEYERS Faille (1907). 3 Geschwister. 1 und 2: Mit 16 bzw. 17 Jahren: 
Sprache ohne artikulatorische St6rungen. Epilepsie. Keine Paresen, keine Hyper- 
tonie. Sehnen- und Hautreflexe o. B. Gang »infolge der Blindheit etwas unsicher, 
vorsichtig tappend, aber ohne ataktische, spastische oder paretische Eigentiimlich- 
keiten». Gestorben mit bzw. 19 und 21 Jahren. 3: Im Alter von 13 Jahren: Epi- 
lepsie. Ist in bestaéndiger Unruhe, klatscht immerfort in die Hande. Ganz unméglich 
sich in Konnex mit der Kranken zu setzen. Die Spontansprache beschrankt auf eine 
Reihe immer wiederkehrender Worte. Irgend ein Sinn ist aus ihren spontanen 
Produktionen nicht zu erkennen. Zeigt Symptome fiir transcorticale Aphasie. Keine 
neurol. Symptome. Gestorben im Alter von 14 Jahren. 

ROGALSKIs Fall (1910). Im Alter von 13 Jahren traten Stérungen am Gang 
und an der Sprache auf. Die Sprache wurde schwieriger, verschwand immer mehr. 
Im Alter von 20 Jahren: Vollstaéndige Lahmung der Extremitaten. Kann nur ein 
fast unverstandliches »ja» oder »nein» murmeln. Im Alter von 23 Jahren: Kontrak- 
turen der unteren Extremitiaten, Fétalhaltung. Epilepsie. Gestorben im Alter von 
23 Jahren, : 

MaGnus Faille (1912). 1. Im Alter von 11 Jahren: keine neurol. Symptome. 
Epilepsie. Gest. im Alter von 14 Jahren. 2. Nicht naher beschrieben. 3. Im Alter 
von 8 Jahren: keine neurol. Symptome. 

Scuoss Fall (1912). Im Alter von 9 Jahren: Sprache etwas stotternd. Keine 
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neurol. Symptome. Im Alter von 12 Jahren: Zunehmende Verblédung. Sprache 
eigentiimlich stotternd, nicht explosiv. Eine auffallige Stérung der Motilitat zeigt sie 
nur bei Steh- und Gehversuchen. Wird sie aus dem Bett genommen, so sinkt sie 
ohne Unterstiitzung zunachst in sich zusammen; soll sie mit Unterstiitzung gehen, 
so hebt sie die Fiisse kaum vom Boden, schiebt sich in ganz kleinen Schritten vor- 
warts. Die Stérung ahnelt sehr senilen Astasie- und Abasieformen. Keine sicheren 
Paresen. Keine Hypertonie, kein Klonus. Sehnen- und Bauchreflexe lebhaft. 
Babinski neg. Nach einem weiteren Jahr bringt sie kaum noch ein Wort richtig 
heraus. Gangst6rung noch starker. Nervenstatus unverandert. Hatte Epilepsie. 

BERGERs Faille (1913). 2 Geschwister. 1. Mit 17 Jahren: Keine neurol. Symp- 
tome. Epilepsie. Gestorben im Alter von 19 Jahren. 2. Im Alter von 14 Jahren: 
Stark gesteigerte Sehnenreflexe. Beiderseits Fussklonus und pos. Babinski. Hatte 
Epilepsie. 

FRIEDENREICHS Falle (1916). 2 Geschwister. 1. Mit 13 Jahren iiberstiirzte dysar- 
thrische Artikulation. Iterationstendenz. Motilitat o. B. Mit 15 Jahren: Sprache 
verschwunden. Lag mit Kopf und Extremitéten in abnormen zusammengezogenen 
Stellungen, die nicht ausgerichtet werden konnten. Die Fersen waren dicht an die 
Nates heraufgezogen. Die Arme wurden in halber Flexion gehalten, die Finger ex- 
tendiert im ausseren und mittleren Glied, leicht flektiert im Grundglied, mit An- 
deutung zu athetotischen Bewegungen. Genick exzessiv nach riickwarts gebogen. 
Sehnenreflexe kénnen nicht hervorgerufen werden. Babinski neg. Die nicht retra- 
hierten Muskeln waren hypoton. Universeller, feiner, fast kontinuierlicher Tremor. 
Keine Schluckbeschwerden. 2. Klinisch nicht untersucht. 

FRENKEL und DipEs Falle (1913), auch untersucht von DIDE, GUIRAUD und 
MICHEL (1920). 3 Geschwister. 1. Im Alter von 7 Jahren: marche 4a petits pas, les 
jambes ecartées. Epilepsie. Gestorben im Alter von 15 Jahren. 2. Mit 18 Jahren: 
L’articulation est troublée. Le début des mots est souvent lancé de fagon explosive. 
Certains mots sont articulés avec joie et alors répétés plusieurs fois de suite avec 
une trés grande rapidité. Les troubles de la statique et de la cynétique sont évidents 
a priori. Il suffit pour s‘en rendre compte de regarder la malade progresser livrée 
a elle méme, les jambes sont écartées, le pied gauche est porté en avant, puis le pied 
droit arrive 4 la hauteur du gauche sans jamais le depasser, si bien que la malade, 
s’avancant, est toujours dans un demi 4 droite. Les deux pieds trainent légérement a 
terre, la longeur du pas ne depasse pas 10 cm. Le corps est incliné vers la gauche 
et un peu en avant, la téte rejetée en arriére. Les mains palnent comme pour cher- 
cher un appui. Zeigte ferner Symptome fiir Ataxie und Asynergie. Epilepsie. 3. Nur 
im friihen Stadium beobachtet. 

NIkULAs Faille (1922). 6 Falle. Fiir vier von diesen liegt ein ausfiihrlicher 
Status vor. Familie I, Nr. 2. Im Alter von 15—16 Jahren: Aus dem ausfiihrlichen 
psychologischen Status sei folgendes angefiihrt: Verwirrte Assoziationsfahigkeit. Sie 
spricht viel aber immer dieselben Dinge. Kein Agrammatismus. Keine Halluzina- 
tionen. Sehr reizbar. Weint und lacht manchmal ohne Veranlassung. Epilepsie. 
Mit 17 Jahren: Spricht undeutlich. Steht unsicher und schwankend. Mit 18 Jahren: 
Babinski pos. Im Endstadium nahmen die Beine und Arme wie der Rumpf eine 
Kontrakturstellung in Bogenstellungen ein. Sehr starke Muskelparesen tiberall. 
Muskulatur schlaff und verwelkt. Lebhafte Patellar- und Bauchreflexe, rechts leb- 
hafter. Starke Schlingbeschwerde. Gestorben im Alter von 18 Jahren. Nr. 3. Mit 
11 Jahren: Sprachstérungen nicht vorhanden. Ist gereizt. Wiederholt beim Spre- 
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chen stets dieselben Worte. Manchmal ist der Inhalt der Worte nihilistisch. Lacht 
und weint oft ohne Veranlassung. Stimme monoton. Zuweilen Illusionen und 
Halluzinationen. Epilepsie. Keine neurol. Symptome. Mit 16 Jahren: Das Spre- 
chen ist steif. Artikulationsstérungen vorhanden. Gleichfalls Schluckstérungen. Gang 
unsicher, gehi breitbeinig. Tremor zuweilen. Romberg pos. Babinski rechts pos. 
Reflexe tiberall lebhaft. Fam. II. Nr. 2. Mit 9 Jahren: Sprache trage, stotternd. 
Keine neurol. Symptome. Mit 12 Jahren: Stosst verschiedene monotone Laute her- 
vor. Rechts Fussklonus. Keine neurol. Symptome i. ti. Epilepsie. Nach einem weite- 
ren '/: Jahr: Starke Artikulationsstérungen und Schlingbeschwerde. Iteriert zuweilen 
einzelne Worte. Die Beinmuskeln paretisch, die Riickenmuskeln gleichfalls. Haut-, 
Sehnen- und Periostreflexe lebhafter als gew6hnlich. Meistens befindet er sich in 
sitzender Stellung, stark nach vorn gebeugt, die Beine im Kniegelenk und die Arme 
im Ellenbogengelenk etwas gekriimmt. Nicht einmal wenn man ihn stiitzt, steht 
er auf den Beinen. Gestorben im Alter von 13 Jahren. Nr. 3: Gestorben im Alter 
von 11 Jahren. Keine neurol. Symptome. NIKULA schreibt u. a. in seiner Zusam- 
menfassung: Die psychische Degeneration schreitet ziemlich gleichmassig auf samt- 
lichen Gebieten des intellektuellen Lebens vorwarts und das Endstadium ist voll- 
stindiger Blédsinn, Demenz. Im spateren Stadium der Krankheit eine gewisse Nei- 
gung zu Bewegungsstereotypien und zwar auch zu sprachlichen Stereotypien, also 
zu Perseveration und Verbigeration. Rededrang. Ferner der spastische Symptomen- 
komplex mit einer Erhéhung der Patellarreflexe, Dorsalklonus, pos. Babinski. 
Muskelhypertonie, bilateral spastisch-paretischer Gang sowie in den Endstadien 
doppelseitige Beugungskontrakturen, spez. in den Extremitaten. Ferner sensorische 
Hyperasthesie und Hyperakusis. Augenmuskelparesen. Im Endstadium hochgradige 
Atrophie sémtlicher Muskeln. 

GLosus’ Fille (1923). 2 Geschwister. 1. Mit 19 Jahren: Ihre Sprache wird 
schlechter. Eine eigenartige dauernde und allmahlich zunehmende motorische Un- 
ruhe; wiegt mit dem Kérper, macht mit den Fiissen und Beinen unwillkiirliche 
Bewegungen. Wahrend den folgenden Jahren wird auch der Gang taumelnd und 
die Kranke kann sich kaum mehr auf den Beinen halten. Epilepsie. Gestorben im 
Alter von 21 Jahren. 2. Im Alter von 20 Jahren: Stosst unartikulierte Laute aus. 
Kann gehen und stehen. Keine neurol. Symptome. Gestorben im Alter von 21 
Jahren. Epilepsie. 

GREENFIELDs und HoLMEs’ Falle (1925). 2 Geschwister. 1. Im Alter von 15 
Jahren: Unable to speak and incapable of turning in bed or moving his limbs. Strong 
contractures of his lower limbs developed, the thigs being fully flexed on the abdomen 
and the legs flexed on the thigs. Flexionskontrakturen in den Armen. Epilepsie. 
Gestorben im 15. Lebensjahr. 2. Nur im friihen Stadium beobachtet. 

WEsTPHALS und SrOLis Fall (1925). Im Alter von 13 Jahren: Liegt mit ange- 
zogenen Knien und mit Spitzfussstellung. Lacht und weint durcheinander. Sprache 
verschwunden, nur unartikulierte Laute. Ziemlich kontinuierliche athetotische Be- 
wegungen im ganzen Kérper. Muskeltonus stark erhéht, doch von mobilem Cha- 
takter. Spontanes Aufsitzen sowie Gehen unméglich. Sehnenreflexe vorhanden. 
Bauchreflexe lebhaft. Babinski neg. Gestorben im Alter von 16 Jahren. Die ana- 
tomische Untersuchung zeigte die fiir die juv. amaurotische Idiotie pathognomoni- 
schen Parenchymveranderungen, aber auch Gefassveranderungen, die Verf. als mit 
grosser Wahrscheinlichkeit auf luetischer Basis stehend halt. 
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PINEAS Fall (1926). Mit 11 Jahren: Starke motorische Unruhe. Keinerlei 
Spasmen, Paresen, pathologische Reflexe oder ataktische Erscheinungen. Epilepsie. 

Russetzkis Fille (1927). 4 Geschwister. 1. Im Alter von 10 Jahren: Ausge- 
sprochene Sprachverlangsamung. Sitzt und geht mit vorgebeugtem Kopf. Keine 
Paresen, Hypertonie oder Ataxie. Normale Reflexe. Ophthalmoplegie. Epilepsie. 
2. und 3. bzw. 7 und 14 Jahre alt: Gleichartiges Symptombild. 4. 51/2 Jahre: Keine 
Epilepsie. 1 und 2 zeigen ausserdem Symptome fiir Dyspinealismus sowie Osteo- 
porose. 


Wir gehen nun zu einer kurzgefassten Priifung dieser Literatur- 
kasuistik tiber, die, auch wenn sie keinen Anspruch auf Vollstandigkeit 
machen kann, doch die wesentlichsten Publikationen auf dem in Rede 
stehenden Gebiet umfassen diirfte. VOGT gibt eine fiir seine Zeit reich- 
haltige Schilderung der neurologischen Symptome. Fiir drei seiner 
Falle hat er die zunehmende Hockstellung, den langsamen, steifen, un- 
sicheren Gang beobachtet. Im letzten Fall von VoGT, der am langsten ge- 
lebt hat, hat er Hypertonie gefunden, Kontrakturtendenz zu Hockstellung, 
die athetoseihnlichen Bewegungen, das Fehlen einer Degenerations- 
reaktion in den atrophischen Extremitaten. — Das Fehlen von motori- 
schen Symptomen in den Fallen von SPIELMEYER sowie auch im 1. Fall 
von BERGER ist bemerkenswert. Die zwei ersten Falle von SPIELMEYER 
waren doch bei der Untersuchung 16 bzw. 17 Jahre und der Fall 
von BERGER 17 Jahre. Es sei jedoch hervorgehoben, dass diese 
beiden Beobachtungen in einem Zeitpunkt gemacht sind, wo die Auf- 
merksamkeit auf und die Kenntnis der extrapyramidalen Symptome 
relativ gering war. Von mehreren Verfassern ist erwahnt worden, dass 
motorische Symptome bei der juvenilen amaurotischen Idiotie fehlen 
k6nnen. Aus unserem Material geht unzweifelhaft hervor, dass dies 
fiir die friiheren Stadien der Krankheit gilt. In den spdteren Stadien 
sind derartige Symptome in der Regel vorhanden (vgl. die Falle von 
VoGT, ROGALSKI, FRIEDENREICH und NIKULA). VOGT, FRIEDENREICH, 
ROGALSKI, GREENFIELD und HOLMES, NIKULA, sowie WESTPHAL und 
SIOLI, haben Haltungsanomalien und Kontrakturbildungen beschrieben, 
die den in unseren Fallen gefundenen recht Ahnlich sind. VocrT, 
WESTPHAL und SIOLI haben iiber athetotische Erscheinungen berichtet. 
Bei SCHOB sowie FRENKEL und DIDE haben wir Beschreibungen von 
Gangst6rungen wiedergefunden, die in mehreren Hinsichten mit den 
von uns als fiir gewisse Stadien typisch bezeichneten iibereinstimmen. 
Die letzteren Verf. haben die iiberstiirzte Artikulation und Verbigera- 
tionstendenz erwahnt, SPIELMEYER und NIKULA die Iterationstendenz 
und die Zwangsaffekte. 
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DIFFERENTIALDIAGNOSTIK. 

Fir Falle, die zur anatomischen Hirnuntersuchung kommen, ist ja 
die Diagnose auf Grund der pathognomonischen Parenchymverinde- 
rungen klar. In bezug auf die klinische Differentialdiagnose sind es 
hauptsachlichst juvenile Paralysie générale, einige Formen von Lues 
cerebri bzw. cerebro-spinalis cong. sowie gewisse seltene Formen von 
familiarer juveniler diffuser Hirnsklerose, die Interesse besitzen. 

Die juvenile Paralysie générale kann, wenn sie mit Opticusatrophie 
kombiniert ist, ein in mancherlei Hinsicht an die juv. amaurotische 
Idiotie erinnerndes Symptombild geben. Opticusatrophie kommt bei der 
juv. Paralysie haufiger vor als bei der erworbenen. Laut KRA:PELIN 
in 4 % 





5 % der Faille, laut SCHMIDT-KRA:PELIN (1920) in 17,5 % (in 
einem Material von 40 Fallen), laut STOCKER (1914) in 33 % (Material 
18 Fille). Die Sehnervenatrophie kann sowohl von neuritischem wie 
von genuinem Charakter sein. Retinaverainderungen (Retinochorioidi- 
ten bzw. Retinitis pigmentosa-ahnliche Bilder) habe ich dagegen beim 
Durchgehen der mir zuganglichen Literatur dieses Gebietes — um- 
fassend die Mehrzahl der in obengenannter Arbeit von SCHMIDT- 
KR4PELIN im Literaturverzeichnis aufgenommenen Abhandlungen — 
ausserordentlich selten gefunden. Nur bei STRAUSSLER (1910) habe ich 
eine Angabe iiber Sehnervenatrophie + retinitispigmentosaahnlicher 
Retinochorioiditis in einem seiner Falle gefunden. Dieses Bild von 
Retinaverinderung war nur am rechten Auge vorhanden, am linken 
dagegen »nur andeutungsweise». 

Die Krankheit manifestiert sich in der Regel in spateren Altern 
als die juv. amaur. Idiotie, kann aber ausnahmsweise schon im Alter 
von 5—8 Jahren debutieren. WOLLBURG (1906) fand das Durchschnitts- 
alter fiir das Auftreten von Friihsymptomen fiir ein Material von 58 
Fallen zu 13—14 Jahren. ARSIMOLES und HALBERSTADT (1910) haben 
ein fihnliches Durchschnittsalter fiir ein Material von 171 Fallen. 
SCHMIDT-KR4:PELIN (1920) fand in ihrem Material das durchschnitt- 
liche Erkrankungsalter fiir Knaben zu 11—12 Jahren, fiir Madchen zu 
14 Jahren. Nach BosTrRoOEM (1930) werden die ersten Symptome 
kaum je vor dem 9. Lebensjahre beobachtet. Das friiheste Symp- 
tom sind i. a. psychische Veranderungen mit durchweg Tendenz 
zu progressiver Verblédung. Oft kommen schon friih epileptiforme 
oder paralytische Anfalle hinzu. Sehr oft und schon in den friihen 
Stadien der Krankheit treten motorische Stérungen in der Form 
von i. a. spastischen Paresen beziehungsweise Hemiparesen auf. 
Desgleichen oft ataktische bzw. cerebellarataktische Symptome. Die 
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Gangstérungen sind sehr haufig, oft stark ausgesprochen — spastisch- 
paretisch bzw. ataktisch und zuweilen kommt auch ein extrapyra- 
midaler Einschlag hinzu — und treten in einem friihen Stadium mit 
progressiver Tendenz auf. Hyperkinetische Symptome in der Form 
von choreaartigen oder athetoseadhnlichen Stérungen sowie Tremor sind 
gleichfalls ziemlich oft vorhanden. Uberhaupt ist das haufige Vor- 
kommen von Herdsymptomen, schon frihzeitig, auffallend. Die Krank- 
heit wird ferner gekennzeichnet durch Pupillenst6rungen, Anikosurie, 
Pupillenstarre und Sprachstérungen, die letzteren in der Regel pro- 
gredierend und mit successiver Verschlechterung, oft mit Verschwinden 
der artikulierten Sprache. Die durchschnittliche Krankheitsdauer wird 
zu 3—6 Jahre angegeben. Recht oft findet man die gewdhnlichen 
luetischen Stigmata (Hutchinsons Zahne, Skelettanomalien, Gehérver- 
minderung, parenchymatise Keratitis etc.). In der Regel positive Reak- 
tionen im Blut und Liquor. 

Fir die Differentialdiagnose erachten wir folgendes von Wert. Die 
juvenile amaurotische Idiotie, die in der Regel friiher auftritt, manifes- 
tiert sich durch eine innerhalb relativ kurzer Zeit (1—3 Jahre) gleich- 
missig progredierende starke Verminderung des Sehvermégens, bilate- 
ral, die zu Amaurosis fiihrt. Die Sehnervenatrophie ist vom retiniti- 
schen Typus. In spateren Stadien kommen degenerative symmetrische 
Retinaverainderungen hinzu. Die bei Lues vorkommenden Retinocho- 
rioiditen (bei juv. Paralysie ausserordentlich selten) fiihren im all- 
gemeinen nicht zu einer Herabsetzung des Visus in diesem starken 
Grad, und ferner sind die Herde — zum Unterschied von den bei der 
juv. amaurotischen Idiotie vorkommenden — an Form und Grédésse 
wechselnd, sowie starker pigmentiert, oft ganz schwarz. Die, laut 
unserer in dieser Arbeit betonten Auffassung, sehr charakteristischen, 
gleichmiassig progredierenden, bilateralen, symmetrischen neurologi- 
schen Syndrombilder bei juv. amaurotischer Idiotie mit dominierenden 
extrapyramidalen Symptomen und erst in den letzten Stadien, und auch 
dann wenig, hervortretenden Pyramidensymptome unterscheiden sich 
wesentlich von der bei der juv. Dementia paralytica beschriebenen 
Symptomentwicklung und -ausformung. Hierzu kommen Pupillen- 
st6rungen, luetische Stigmata wo sie vorhanden sind, sowie schliesslich 
die serologischen Befunde. 

Hinsichtlich der Differentialdiagnose gegeniiber congenitalen lueti- 
schen cerebralen bezichungsweise cerebrospinalen Affektionen mit Op- 
ticusatrophie oder Retinochorioiditis k6nnen diese mitunter — als Aus- 
druck fiir diffuse progredierende Prozesse — Bilder geben, die gleich- 
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falls in verschiedenen Hinsichten an juv. amaurotische Idiotie erinnern. 
Was oben iiber die Differentialdiagnose gegeniiber juv. Dementia para- 
lytica gesagt worden ist, gilt auch hier mit dem Zusatz, dass wir noch 
6fter Herdsymptome zu erwarten haben, gleichwie dass der Verlauf 
mehr wechselnd mit Tendenz zu Remissionen ist. — Zusammenfassend 
glauben wir sagen zu kénnen, dass die Differentialdiagnose gegentiber 
oben genannten Affektionen von luetischer Atiologie in der Regel keine 
grésseren Schwierigkeiten darbietet. 

Wir gehen hiermit zu gewissen seltenen Formen von juveniler 
diffuser Hirnsklerose iiber, die von differentialdiagnostischem Interesse 
sind. Wir zielen hier auf die von ScHoLz (1925) und BIELSCHOWSKY 
und HENNEBERG (1928) beschriebenen Krankheiten ab. SCHOLZ fasst 
die Symptomatologie fiir seine 3 Fille (Geschwister) in folgender Weise 
zusammen: Die Krankheit beginnt ohne 4usseren Anlass und nach nor- 
maler kérperlicher und geistiger Entwicklung im 8.—9. Lebensjahr mit 
progressiver Verblédung. Ungefahr gleichzeitig Herabsetzung des Seh- 
verm6gens sowie leichte spastisch-ataktische Lahmungen in den Extre- 
mitaélen und geringe Paresen einzelner Hirnnerven. Friihzeitig tritt 
auch eine Sprachstérung in der Form von Verlangsamung und Dysar- 
thrie auf. Zu Beginn normale ophthalmoskopische Befunde, die in- 
dessen schon in den ersten Monaten des Krankheitsverlaufes von einer 
deutlichen Atrophie der Sehnerven, besonders in den temporalen 
Papillenhalften, gefolgt wird. Bedeutende Verminderung des zentralen 
Sehens. Schnell progredierende spastische Lahmungen mit pos. Ba- 
binski, Klonus, aufgehobenen Bauchreflexen, sowie cerebellaratakti- 
schen Erscheinungen und Inkontinenz von Blase und Mastdarm. _In- 
folge des rapiden Fortschreitens der Lahmungen kommt es schon friih 
zu hochgradigen, spastischen Kontrakturen der Gliedmassen, zu starker 
Einschrankung der Beweglichkeit und allgemeiner Versteifung. Verlust 
der Sprache und eine mehr oder weniger starke Beeintrachtigung des 
HoGrvermégens. Hochgradige Schluckstérungen. Hochgradige Beu- 
gungskontrakturen in den Knie- und Ellenbogengelenken. Zuweilen 
epileptiforme Anfalle. Exitus nach 1°/,—5 Jahren Krankheitsdauer. 
Anatomisch ein weitgehender symmetrischer Entmarkungsprozess, auf 
dessen Einzelheiten wir hier keinen Grund haben einzugehen. 

Die Falle von BIELSCHOWSKY und HENNEBERG stimmen sowohl 
klinisch wie anatomisch wesentlich mit jenen von SCHOLZ tiberein, nur 
mit dem Unterschied, dass die Fille der ersteren mit schnell progre- 
dierender Geh6rverminderung debutierten, der dann eine Herabsetzung 
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des Sehvermégens ‘auf Grund von Sehnervenatrophie folgte. Exitus 
nach 1 bzw. 17/, Jahren. 

Der rapide Verlauf der spastischen Paresen, der rapide Verlauf 
iiberhaupt, der die Falle schon nach wenigen Jahren zum Terminal- 
stadium fiihrt, die Herabsetzung des Gehérs, das Fehlen der degenera- 
tiven Retinaverinderungen wie sie bei der juv. amaurotischen Idiotie 
in etwas spateren Stadien auftreten, sollen hier anzufiihren geniigen und 
dirften ohne Schwierigkeit ein diagnostisches Unterscheiden zulassen. 

HALLERVORDEN und SpATz (1922) sowie KALINOWSKY (1927) haben 
eigenartige Krankheitszustinde beschrieben, die ein gewisses differential- 
diagnostisches Interesse erbieten. Es sind hauptsachlich die Falle von 
KALINOWSKY (klinisch zuerst beschrieben von WOLPERT, 1916) die zufolge 
der fiir diese konstatierten Opticusatrophie Interesse besitzen. Die Krank- 
heit trat an drei Briidern auf. Normale Entwicklung bis zum Alter von 
9—10 Jahren, dann beginnende progredierende Spastizitaét in den Bei- 
nen, sowie progredierende, jedoch miassige, Herabsetzung des Sehver- 
mégens und progressive Verblédung. Gesteigerte Sehnenreflexe und 
pos. Babinski schon in friihem Stadium sowie zunehmende Steifigkeit 
der Beine, spater auch geringe Hypertonie der Arme. Schon in friihem 
Stadium. ausgesprochene Spitzfussstellung. Ophthalmoskopisch tem- 
porale Abblassung mit miassiger Verminderung des Visus. Langsame 
Progression des Leidens. Im Endstadium (mit 26 Jahren) zeigte einer 
der Falle von KALINOWSKY folgendes Bild: Hochgradige Demenz. Nei- 
gung zum Zwangslachen. Opticusatrophie iiberwiegend temporal mit 
Farbenskotom und Herabsetzung des Visus bis auf */, des normalen. 
Verlangsamte, skandierte Sprache. Massiger Rigor in den Armen ohne 
Paresen. Versteifung der Beine in Adduktion und Beugung des Knie- 
gelenks; Verkriimmung der Fiisse zu einer Kombination von Spitzfuss, 
Hohlfuss und Klumpfuss. Erhéhte Sehnenreflexe und inkonstanter 
Babinski. Gehen und Stehen unméglich. Unfreiwilliger Harnabgang. 
Athetosebewegungen von Kopf und Handen. Exitus im Alter von 26 
Jahren. Anatomisch: Diffuser degenerativer Prozess (von ganz anderem 
Typus als dem bei juv. am. Idiotie) im ganzen zentralen Nervensystem, 
doch mit Bevorzugung fiir die Stammganglien (Status dysmyelinisatus). 

Die schon friih ausgesprochenen spastischen Symptome sowie die 
miassige Verminderung des Sehvermégens noch bis ins Endstadium, die 
isolierte Sehnervenatrophie mit temporaler Abblassung ohne andere 
Retinaverainderungen diirften hinlanglich wesentlich Unterschiede von 
der juv. amaurotischen Idiotie darstellen. 

Ein paar weitere Differentialdiagnosen sollen hier, doch nur sum- 
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marisch, gestreift werden, da sie schwerlich Anlass zu Zweifeln geben 
kénnen. Es ist dies zuerst die Heredoataxie cerebelleuse (P. MARIE). Sie 
tritt in der Regel bedeutend spiter, nach dem 20. Jahr, auf, kann aber 
auch friiher auftreten und kann mit Opticusatrophie verbunden sein. Es 
diirfte geniigen die friih auftretende dominierende Cerebellarataxie und 
das Fehlen einer progressiven Verblédung anzufiihren. Friedreichs 
Ataxie kann ab und zu mit einer Opticusatrophie verbunden sein. Das 
Fehlen der progressiven Verblédung, die vorhandene Ataxie bzw. die 
friih dominierende Cerebellarataxie, die geschwiachten beziehungsweise 
aufgehobenen Patellarreflexe, die Knochendeformitaéten weichen in 
wesentlichen Ziigen von der juv. amaurotischen Idiotie ab. Bei dem 
in der Kindheit erworbenen Hydrocephalus verschiedener Atiologie 
finden wir ja recht oft Opticusveranderungen, aber in der Form 
einer Staspapille beziehungsweise einer neuritischen Atrophie. Neben 
den allgemeinen Drucksymptomen erhalten wir oft Herdsymptome, 
gerne in der Form von spastischen Paresen, cerebellarataktischen Symp- 
tomen etc. In der Regel keine progressive Verbléddung. Charakteristisch 
sind anstatt dessen Schwankungen, oft starke, im Symptombild; tiber- 
haupt die starke Tendenz zu Remissionen und Intermissionen. 


Zusammenfassung der Resultate der klinischen Analyse: 

1. Die Augenhintergrundveranderungen zeigen in typischen Fallen 
ein charakteristisches Bild; in friiheren Stadien gekennzeichnet durch 
eine gelbgraue Papille mit diinnen Gefassen; in spateren Stadien 
kommen degenerative Retinaveranderungen mit mehr oder weniger 
reichlichen feinkérnigen Pigmentierungen peripher hinzu sowie kleine 
runde gelbliche Herde, die meistens einer partiellen Atrophie des Cho- 
rioidalgewebes oder einem Retinitis pigmentosa-Bild gleichen. In den 
Endstadien gelbblasse Papillen mit fadendiinnen Gefissen sowie in der 
Peripherie mehr oder weniger reichliche Pigmentierungen von Knochen- 
kérperchenaussehen. 

2. Es ist gezeigt worden, dass gewisse neurologische Symptome 
mit einer sehr ausgesprochenen Einheitlichkeit und Konstanz in der 
Ausformung und im progressiven Verlauf vorkommen. Wir haben also 
die zentrale Stellung der extrapyramidalahnlichen Symptome in der 
Form einer progredierenden Hockstellung, marche 4a petits pas, oft mit 
Démarche trépidante und die progredierende Hypertonie von iiber- 
wiegend rigidem Typus hervorgehoben. Die pyramidalen Symptome 
treten wenig hervor und, wenn so, in der Regel erst im Endstadium. — 
Die tibrigen Symptome in der Form von Bewegungsverlangsamung und 
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Bewegungsarmut, oft mit intermittentem iterativem Bewegungsdrang, 
die progredierende eigenartige Dysarthrie mit iiberstiirzter Artikulation 
von logoklon-iterativem Charakter, die in spateren Stadien in der Regel 
eintretenden Balanzstérungen mit Beimengung von astasie-abasie-ahn- 
lichen Phanomenen sowie im Endstadium starke Hockstellung mit Ten- 
denz zu Kontrakturen in hochgradiger Flexionsstellung, die zuneh- 
mende Gangstérung, die zu Unvermégen zu gehen, stehen und sitzen 
fiihrt, die Hypertonie von fortwahrend iiberwiegend rigidem Typus, die 
atrophische Muskulatur in der Regel ohne Tendenz zu Degenerationsreak- 
tion, die athetoseaéhnlichen Bewegungen, die vegetativen Stérungen in 
der Form von Acrocyanose und Salbengesicht, kommen, wie von uns 
gezeigt worden ist, mit markierter Einheitlichkeit und Regelmissigkeit 
in der Entwicklung und Ausformung wahrend den verschiedenen Pha- 
sen der Krankheit vor. Wir erachten dargetan zu haben, dass die Krank- 
heit in ihrer typischen Manifestation eine so charakteristische Symp- 
tomatologie zeigt, dass sie fiir die entwickelten Falle das Stellen einer 
sicheren Diagnose gestaitet, auch wenn sie in einer Familie solitar auftritt. 


ERBLICHKEITSMEDIZINISCHE ANALYSE DES MATERIALS. 


PRUFUNG DES MATERIALS IN BEZUG AUF DIE SICHERHEIT DER 
DIAGNOSE JUVENILE AMAUROTISCHE IDIOTIE. 

Fur die Familien 1—18 in Gruppe I ist unsere klinische Diagnose 
durch die anatomischen Untersuchungen konfirmiert, in jeder Familie 
fiir einen Probanden, mit Ausnahme von Familie 7, wo 2 Probanden 
anatomisch verifiziert sind. Die Geschwister dieser Probanden zeigen 
ein so lbereinstimmendes Bild in bezug auf den Krankheitsverlauf und 
die Symptomatologie, dass die klinische Diagnose als sichergestellt zu 
betrachten ist. Fiir die Probanden in Familie 19—28 liegen allerdings 
keine anatomischen Untersuchungen vor, aber andererseits miissen diese 
Journale als so charakteristisch und erschépfend betrachtet werden, 
dass die Diagnose als sichergestellt anzusehen ist. Bezitiglich der sero- 
logischen Befunde (siehe Tab. 6) ist zu bemerken, dass in dieser Gruppe 
I die W. R. im Blute wenigstens fiir einen Probanden jeder Probanden- 
familie, oft fiir mehrere, ausgefiihrt worden ist und in sémtlichen Fallen 
negatfv ausgefallen ist. Wenn wir in diese Gruppe auch die Sekundar- 
familiefalle einbeziehen, finden wir, dass die W. R. im Blut in 89 % der 
Familien neg. ist. Lumbalpunktion wurde an 22 Probanden ausge- 
fiihrt, in samtlichen Fallen mit neg. Ausschlag. Also in 63 % der Fa- 
milien ein negativer Liquorbefund. Pathol.-anat. Untersuchung ist in 
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51 % der Familien ausgefiihrt worden mit der Diagnose juvenile amau- 
rotische Idiotie. 

Fiir die Probanden in Familie 29—43 in Gruppe II ist das Journal- 
material, wie schon friiher hervorgehoben worden ist, mit gewissen 
Mangeln behaftet (ausgenommen fiir einen Probanden in Familie 39). 
Fiir Familie 29—38 haben wir eine typische Anamnese. Samtliche Prob. 


TABELLE 6. Serologische und pathol.-anatomische Untersuchungen 
liber die juv. amaur. Idioten’*. 





| Absolute Zahl | Absolute Zahl 
| bzw. Prozent der | bzw. Prozent der | 


| 

| 

| untersuchten | untersuchten 
| | Merkmalstrager | Familien 

| | Gruppe | Gruppe 


20 SC IRE RED 








; Absolute Zahl, 44 | 51 Se. St! Sr | 48 
WOR: itt Blat..c....c.cc.00 { scene | 65 | 53 | 47| 89 | 73 68 
: z Absolute Zahl| 25 | 26 26°| 22) | 231 23 
| W- R. im Liquor ich Semenne | 37 | 97 93 63 | 45.39 
Pandy im Liquor ecnaaoig Zahl| 18 | 19 | 19 | — - 
ise Prozent | 26 | 20 17 | —|- 
| Nonne im Liquor sisecns Zahl| 23 | 24 | 24 i= — 
opine cs i ac a ial Prozent | 34 25 21 ee _- 
‘5 A | @ — 
Zellengehalt im Liquor om sngoneag = = | - | = | . | 
Pathol.-anat. Diagnose aaa Zahl | 19 19 | 19 | 18 18 18 
: re Cea are © al Prozent | 28 | 20 | 17| 51 | 35 | 31 
Gesamtzahl der Merkmalstrager bzw. Fa- | | 
PE ciitniiiominniium: ie, He S| ee | @ 


mit Ausnahme der Prob. in Fam. 30 und 34 haben von Doz. FORSMARK die 
Diagnose (degenerative) Retinochorioiditis oc. amb. erhalten. Samtliche 
haben im gewohnlichen Alter epileptische Anfalle bekommen. Samt- 
liche sind im Aufnahmestatus in D. S. S. somatisch-neurologisch o. B. 
gewesen, mit Ausnahme von Dysarthrie, die fiir einige vermerkt worden 
ist. Simtliche zeigten laut der Katamnese progredierende Demenz bis 
zu tiefer Verblédung, mit Sprachstérung, progressive charakteristische 
Gangstérung mit Hockstellung und marche 4 petits pas. Die Probanden 
in Familie 29, 31, 33, 35, 36, 37 und 38 haben die Endstadien mit den 


1 Das Material ist in den verschiedenen Gruppen in dieser Tabelle sippenweise 
eingereiht (siehe S. 333). 
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typischen hochgradigen Stérungen der Motorik erreicht. W. R. im 
Serum wurde fiir die Prob. in Fam. 30 und 37 ausgefiihrt — Resultat neg. 
Der Prob. in 34 zeigt eine typische Anamnese, ebensolche ophthalmo- 
skopische Funde, neg. W. R. im Blut sowie progressive starke Verblé- 
dung und typische Gangst6érung. 

Prob. Lilly in Fam. 39 zeigt insofern eine atypische Anamnese, als 
schon wahrend den ersten Lebensjahren eine bedeutende psychische 
Riickstandigkeit sowie strauchelnder Gang konstatiert worden sind. Im 
Alter von 3 Jahren wurde Atrophia n. optici sowie neg. W. R. im Blut 
konstatiert. Vom 4. Lebensjahr an Epilepsie. Progressive Demenz und 
Gangstérung. Beim Status des Verf., wo die Pat. 22 Jahre alt war, wurde 
das fiir die juv. amaurotische Idiotie typische Bild konstatiert, sowohl 
im ophthalmoskopischen Befund (Retinitis pigmentosa-Bild) wie im 
neurologisch-psychiatrischen. Die Schwester Elsie zeigte typische Anam- 
nese und typischen Verlauf. W. R. im Blut neg. Fiir die 2 Prob. in Fa- 
milie 40 haben wir uns mit Laienauskiinften tiber die Diagnose des Augen- 
arztes »Sehnervenlihmung» begniigen miissen. Die Falle zeigen eine typi- 
sche Anamnese, bekommen epileptische Anfialle im gewéhnlichen Alter. 
Aufnahmestatus in D. S. S. somatisch-neurologisch o. B. und dann pro- 
gressive Demenz bis zu tiefer Verblédung, charakteristische Gangsté- 
rung und Endstadium. Die Schwester Karin zeigt typische Anamnese 
und ophthalmoskopischen Befund; hierzu hat Verf. bei pers6énlicher 
Untersuchung ein vollikommen typisches Bild gefunden. W. R. neg. 
und normaler Liquorbefund. Prob. in Familie 41: Typische Anam- 
nese, epileptische Anfalle im gewéhnlichen Alter, Augendiagnose: 
Atrophia n. optici. Aufnahmestatus in D. S. S. o. B. mit Ausnahme von 
stotternder Sprache. Progressive Verblédung und typische Gangstoérung. 
W. R. der Mutter neg. Prob. Alma in Familie 42: Laienangaben tiber 
die Diagnose des Augenarztes. Typische Anamnese, epileptische An- 
falle im gew6hnlichen Alter, progressive Verblédung und Gangstérung. 

Prob. in Familie 43: Typische Anamnese fiir die ersten Lebens- 
jahre. Im Alter von 9 Jahren wird die Diagno&e Retinochorioiditis 
gestellt, W. R. im Blut pos. Nach einem Jahr Untersuchung der 
Augen in der Augenabteilung, wobei Befunde erhalten werden, die 
gut mit den bei juv. amaurotischer Idiotie vorkommenden iiberein- 
stimmen sowie W. R. im Blut neg. (nach Hg.-Behandlung). Gleiches 
Jahr Diagnose Retinochorioiditis oc. amb. von Doz. FORSMARK. Im 
Alter von 12 Jahren aufgenommen in D. S. S.; somatisch-neurol. o. B. 
mit Ausnahme von Dysarthrie. Epileptische Anfalle, progressive Ver- 
blédung, charakteristische Gangstérung, typisches Endstadium. Die 
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zuerst pos. W. R. ist bemerkenswert. Sie kann ein Artefakt sein, sie 
kann eine zufallige Koinzidenz sein; wenn auch eine Neurolues nicht 
ausgeschlossen werden kann, scheinen mir doch Anamnese und Symp- 
tomatologie stark fiir eine juv. am. Idiotie zu sprechen. Der Fall hat 
unter allen Umstanden als Proband aufgenommen werden miissen, da 
er die Bedingung in der Methodik erfiillt, ein Symptombild aufzuweisen, 
das in allen wesentlichen Ziigen mit den bei den 15 D. S. S.-Geschwis- 
tern zu den V. A.-Probanden gefundenen iibereinstimmt. 

Wir haben zwei weitere Probandenfamilien in Gruppe II zu prifen, 
namlich 13 A und 204A, die, da sie auf Grund der Kirchenbiicherfor- 
schung sich als mit den Familien der Gruppe I verwandt herausgestellt 
haben, in der Kasuistik im Zusammenhang mit diesen angefiihrt wer- 
den. Prob. in Fam. 13.A: Typische Anamnese und ophthalmoskopische 
Befunde. Epil. Anfalle im gew6hnlichen Alter. Im Alter von 12 Jahren 
somatisch-neurol. 0. B. Dann progressive Verblédung und typische 
Gangstérung. Prob. in 20 A: Typische Anamnese. Laienangaben tiber 
die Diagnose des Augenarztes. Epilepsie im gewoéhnlichen Alter, pro- 
gressive Verblddung und charakteristische Gangstorung. 

Fiir den Prob. in Familie 44, 45 und 46 in Gruppe III sind uns 
nur der Status in Tomteboda bzw. in Vaxj6 sowie die Katamnese zur 
Verfiigung gestanden. Fiir den Prob. in 47 und ein Geschwister liegen 
ausserdem die Journale von der Anstalt fiir Schwachsinnige in Vilhelms- 
héjd vor. Samtliche haben eine typische Anamnese, Augendiagnose und 
die progressiven Symptome im iibrigen. Von Interesse ist das exceptio- 
nell hohe Todesalter des Prob. in Familie 44. Die Prob. in Familie 
48—50 sind vom Verf. persénlich untersucht worden, wobei das typi- 
sche klinische Bild hat konstatiert werden kénnen. 

Hierzu kommen die Probandenfamilien, deren Verwandtschaft mit 
Familien in den friiheren Gruppen durch die Kirchenbiicherforschung 
hat nachgewiesen werden kénnen, weshalb sie dort zu finden sind. 
Dies gilt die Familien 20 B und 32 A. Der Prob. in der ersteren ist vom 
Verf. pers6nlich untersucht und diagnostiziert. Fiir den letzteren liegen 
der Tomtebodastatus und die Katamnese vor. 

Beziiglich der serologischen Untersuchungen von Gruppe II und 
III (siehe Tab. 6) ergibt sich, dass fiir Gruppe II die W. R. im Serum 
an wenigstens einem Prob. in 37 der 51 Familien, also in 73 %, aus- 
gefiihrt worden ist und in sémtlichen Fallen (mit Ausnahme fiir den 
Prob. in Fam. 43 mit einmal pos., einmal neg. Reaktion) neg. gewesen 
ist. Lumbalpunktion ist fiir 45 % der Familien — in simtlichen Fallen 
mit neg. Resultat — und pathol.-anatomische Untersuchung in 35 % 

Hereditas XIV. 25 








358 TORSTEN SJOGREN 





ausgefiihrt worden. Fiir Gruppe III sind die entsprechenden Zahlen 
68 %, 39 % und 31 %. 

Nach dieser Ubersicht des Materials haben wir die Ergebnisse des- 
selben zusammenzufassen. Die Einteilung des Materials in Gruppe I, 
II und III ist aus Griinden notwendig gewesen, die schon im Kapitel 
Material und Methodik vorgelegt worden sind. Wir haben zuerst zu 
besprechen in welchem Masse das vorgelegte Material die Forderungen 
erfiillt, die in diesem Kapitel aufgestellt worden sind. Das leitende 
Grundprinzip war eine Probandeneinsammlung rein zufallig, rein nach 
der Sicherheit der Diagnose. Zuerst stellen wir fest, dass als Probanden 
nur solche Falle beriicksichtigt worden sind, die in einer der vier unter 
Methodik genannten Anstalten gepflegt und dort wihrend den von uns 
zu Beginn der Untersuchung fixierten Zeitraumen behandelt worden 
sind. In derselben berichteten wir auch dariiber welche Falle zur 
Priifung augenommen worden sind und teils fiir welche von diesen die 
Diagnose juv. amaurotische Idiotie gestellt worden ist, teils welche Alum- 
nen in diesem zur Priifung aufgenommenen Rohmaterial ausgeschlossen 
worden sind. 

Sehen wir nun nach, wie es sich mit der Zuverlassigkeit des Ma- 
terials mit Bezug auf die Diagnose juvenile amaurotische Idiotie ver- 
halt, so sind wir unter Hinweis auf die eben ausgefiihrte Priifung der 
Ansicht, dass die Diagnose fiir die Faille der Gruppe I sichergestellt ist. 
Beziiglich der Falle in den Familien 29—50 in Gruppe II und III sind 
wir der Ansicht starke Griinde fiir die Richtigkeit der Diagnose vor- 
gebracht zu haben. — Eine starke Stiitze fiir unsere Diagnosestellung 
an den Probanden haben wir in dem Umstande erhalten, dass wir 
sehr oft die starke Tendenz zum familidren Vorkommen haben kon- 
statieren kénnen, dass also mehr als ein Geschwister in der gleichen 
Familie sich als in gleicher Weise affiziert erwiesen hat. Die sehr 
haufig vorkommende, fast photographische Wiederholung des gleichen 
eigenartigen Verlaufes und der Symptomatologie bei zwei oder mehre- 
ren Geschwistern spricht ja stark fiir die gleichartige Genotypie und 
erhalt als Bestdtigung a posteriori eine besondere Bedeutung fiir die 
Sicherheit der Diagnose in bezug auf die Probanden in den Familien 
29—50, wo die Journale Mangel aufgewiesen haben. Da bei der Pro- 
bandeneinsammlung das selbstverstandliche Prinzip befolgt worden 
ist, dass simtliche Falle, ohne Riicksicht auf familiaires Auftreten, 
Inzucht, krankhafte Belastung im Geschlecht etc., die eine Anamnese 
und Symptomatologie zeigten, welche in allen wesentlichen Hinsichten 
mit der bei den 15 affizierten D. S. S.-Geschwistern zu den V. A.- 
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Probanden vorhandenen iibereinstimmte, mitgenommen wurden, muss: 
dieser Tatsache besondere Bedeutung beigelegt werden. 

Da wir uns zur Feststellung berechtigt erachten, dass wir durch 
die Methodik bei der Probandeneinsammlung uns soweit wie méglich 
vor rein statistischen Ausleseartefakten geschiitzt haben, so miissen wir 
ja wahrscheinlichkeitstheoretisch eine Mehrzahl solitar auftretender Pro- 
banden erwarten. Ein Durchgehen der oben genannten Familien in 
Gruppe II und III ergibt auch, dass wir in den Familien 29, 31, 33, 34, 
37, 38, 41, 43, 45 und 48 ein solitaéres Auftreten vor uns haben. Fiir 
diese besitzen wir also nicht die aposteriorische Stiitze in der Familiari- 
tat. Eine andere Differentialdiagnose als gegeniiber juveniler Dementia 
paralytica bzw. anderen progressiven congenitalen luetischen diffusen 
Affektionen des zentralen Nervensystems diirfte kaum in Frage kom- 
men. Wir verweisen hier auf die friiher in diesem Kapitel vorgebrach- 
ten Grinde fiir unsere Auffassung, dass auch fiir diese Falle wesentliche 
und triftige Griinde fiir die Berechtigung der Diagnose juvenile amau- 
rotische Idiotie vorgebracht worden sind. Und wenn auch einige Falle 
von uns fehlerhaft diagnostiziert sein sollten, so wagen wir doch zu 
behaupten, dass ihre Anzahl so gering ist, dass sie die folgenden erb- 
lichkeitsstatistischen Untersuchungsresultate nicht in nennenswertem 
Grade beeinflussen kénnen diirften. 

RUpIN (1927) hat die — auch viel friiher von ihm sowohl wie von 
anderen Verf. vorgebrachten — Forderungen klar formuliert, die an 
erblichkeitsmedizinische Untersuchungen hinsichtlich der Beschaffen- 
heit des Materials gestellt werden miissen, namlich »eine mdglichst 
klinische Einheitlichkeit des zu untersuchenden Merkmals und eine 
mdéglichst grosse Summe solcher Faille, die den verschiedensten Fami- 
lien angehG6ren sollen». 

Mit dem Ausgangspunkt von den V. A.-Fallen haben wir Schritt 
fiir Schritt unser Probandenmaterial zu erweitern versucht um eine 
méglichst grosse und phanotypisch homogene Ausgangsgruppe als 
Basis fiir die erblichkeitsmedizinischen Untersuchungen zu erhalten. 
Zu diesem Zwecke zeigte es sich notwendig die klinische Symptomato- 
logie des weiteren klarzulegen und zu bestimmen. Das Resultat unserer 
klinischen Analyse ergab, dass Verlauf und Symptomatologie der 
Krankheit in ihrem typischen Verlauf als so charakteristisch zu_be- 
trachten sind, dass sie fiir die entwickelten Falle das Stellen einer 
sicheren klinischen Diagnose gestatten. Die Methodik, die sich fiir die 
erweiterte Probandeneinsammlung als erforderlich erwies, brachte als 
eine unvermeidliche Konsequenz —- auf Grund von Mangeln in einem 
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Teil.dieses Journalmaterials — mit sich, dass ein gewisses, wenn auch, 
unseres Erachtens, geringes Unsicherheitsmoment in diagnostischer Hin- 
sicht fiir eine Minderzahl dieser neu hinzugekommenen Probanden vor- 
handen ist.. 

-,, .Wir stehen hier vor einer der vielen Schwierigkeiten, die der medi- 
zinischen Erblichkeitsforschung begegnen, und wir haben natiirlich 
auch in dieser Arbeit die Schwierigkeiten zu fiihlen bekommen, beim 
Versuch ein sowohl reichliches wie gut analysiertes Materials zu er- 
reichen. Es liegt in der Natur der Sache, »dass praktisch oft das eine 
unter dem anderen leidet» (RUDIN). 

Das folgende Kapitel mit der erblichkeitsstatistischen Analyse des 
Materials wird in seiner Weise zu zeigen versuchen, in welchem Masse 
die Erblichkeitsanalyse imstande ist eine Stiitze fiir die klinische Dia- 
gnostik abzugeben. Teilweise den Ergebnissen derselben vorgreifend 
glauben wir uns berechtigt sagen zu k6nnen, dass sie die Richtigkeit der 
in Rede stehenden Methodik hinsichtlich Diagnostik und Proban- 
deneinsammlung, die wir bei der Erweiterung des Materials tiber das 
von Gruppe I hinaus aufgestellt haben, des weiteren bestatigt haben 
diirfte. 


ERBLICHKEITSSTATISTISCHE ANALYSE DES MATERIALS. 


Das vorliegende eigene Material besteht aus 59 Familien, 50 Ge- 
schlechtern angehorig, mit zusammen 115 Fdllen von juveniler amau- 
rotischer Idiotie. Die Anzahl der Probandenfamilien betragt 56 mit 107 
Fallen von juv. amaur. Idiotie, wovon 85 Probanden. Diese bilden also 
die Gruppe III. Gruppe I umfasst 30 Probandenfamilien mit 61 Fallen 
von juv. amaurotischer Idiotie, wovon 38 Probanden. Gruppe II umfasst 
47 Probandenfamilien mit 89 Fallen von juv. amaur. Idiotie, wovon 72 
Probanden. Etwa 4500 Personen, diesen Geschlechtern angeh6rig, sind 
nun erforscht und in die Familienregisterkarten eingetragen. Die Anzahl 
erforschter Ahnen zu oben genannten Idiotiefallen betragt 2115 (siehe 
Tab. 2, S. 218). Aus dieser ergibt sich, dass in der Generation I (der 
Elterngeneration) 117 erforscht sind; in Gener. II 228, in Gener. III 418. 
in Gener. IV 643, in Gener. V 483, in Gener. VI 194 und in Gener. VII 32. 
Die Tabelle unterscheidet zwischen a-, b- und c-Angaben. Als a-Angabe 
wurde der Ahne einregistriert, wenn sowohl Name wie Geburtsort be- 
kannt waren; als b-Angabe, wenn Name, Heimatsort und mit grosser 
Wahrscheinlichkeit auch der Geburtsort bekannt waren; als c-Angabe, 
wenn Name und Heimatsort bekannt waren. In der Regel sind fiir die 
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a-Angaben, ziemlich oft auch fiir die b-Angaben, auch die Geburtsdaten 
bekannt. Fur Generation I auch die Sterbedaten. 

Dagegen sind fiir Generation II—VII die Sterbedaten nicht erforscht 
worden, da sie teils ohne nennenswerte Bedeutung fiir die Probleme 
sind, die in vorliegender Arbeit zur Behandlung aufgegriffen worden 
sind, teils wiirden sie die Arbeit des weiteren hochgradig verzégert 
haben. Dagegen ist das grésste Gewicht auf die Erforschung von Ge- 
burts- und Heimatsort gelegt. worden. Schon in einem recht friihen 
Stadium .der Untersuchungen ist naimlich eine: deutliche Tendenz zu 
herdférmiger Anhaufung hinsichtlich der geographischen Lage dieser 
Geschlechter beobachtet worden. Ferner zeigte sich die Tendenz zum 
Ubersiedeln auffallend gering. Systematisch ist nach dem Prinzip 
vorgegangen worden soviele Aszendenten wie méglich in der direkten 
Aszendenz zu erforschen und dies aus folgenden Griinden: Der starke 
Verdacht auf einen rezessiven Erblichkeitsgang erforderte eine mdg- 
lichst eingehende Kiarlegung des Grades und Umfanges von Verwandten- 
ehen in diesen Familien, und dies nicht nur fiir die Ehen zwischen 
naheren Blutsverwandten sondern auch zwischen entfernteren solchen. 
In erster Linie handelte es sich darum Aufschluss zu erhalten, wie sich 
die Frequenz von Blutsverwandtenehen in diesen Familien im Ver- 
gleich zu den fiir die normale Bevélkerung festgestellten verhielt. Dar- 
auf galt es zu erforschen, in welchem Masse man zu gemeinsamen 
Ahnenpaaren mehr oder weniger hoch oben in der Aszendenz gelangen 
konnte, auf die eventuell mehrere Heterozygotenlinien bezogen werden 
konnten. 

Wir wollen zuerst das Material hinsichtlich der Frequenz der 
Blutsverwandtschaft zwischen den Eltern zu den juv. amaurotischen 
Idioten priifen. Wie aus Tabelle 7 hervorgeht, haben wir folgende 
Zahlen erhalten. Ehen zwischen Geschwisterkindern: Gruppe I: 
143+5, %. Gruppe II: 15,74 5,1 %. Gruppe III: 153447 %. Die 
entsprechenden Zahlen fiir diesen Blutsverwandtschaftsgrad in der 
Normalbevélkerung sind laut LENZ (1919) 1 %, laut SPINDLER (1922) 
13+0,7-%, laut WuLz (1925), dessen Zahlen sich auf ein Material. 
von nicht weniger als 16,182 Ehen der Landbevélkerung Bayerns 
griinden, 0,60 + 0,06. 

Ehen zwischen Geschwisterkind und Geschwisterenkel: Gruppe !: 
5,7 + 3,9 %, Gruppe II: 3,9 + 2,7 %, Gruppe III: 3,4 + 24 %. Die entspre- 
chenden Zahlen fiir die Normalbevélkerung sind laut LENZ 0,3 %, 
laut SPINDLER 0,7+ 0,4 %, laut WULZ 0,12 + 0,03 %. 

Ehen zwischen Geschwisterenkeln: Gruppe I: 5,7 + 3,9 %, Gruppe 
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TABELLE 7. 











Frequenz von Verwandtenehen unter den Eltern der juv. am. Idioten. ' 





















































! Das Material ist in die verschiedenen Gruppen dieser Tabelle sippenweise eingereiht (siehe S. 333). 





Gruppe Verwandtenehen in der Normalbevd6l- 
kerung 
in 3 wirt- | in 40 Pfar- 
Zahl der tember- | reien mit rei- 
I ll WI (nach gischen ner Landbe- 
LENZ) Dorfern | vélkerung in 
(nach Bayern 
SPINDLER) | (nach WuLz) 
eae ooo a, exc ce cearacani cc serbansaseieeah ako ntieeen ees 35 51 59 453 16182 
Ehen zwischen Geschwisterkinders couege eet Rotiene 5 8 9 
» » » seceeeeee % || 14,3 (4 5,9) | 15,7 (4 5,1) | 15,3 (4 4,7) 1,0 1,8 (+ 0,7) | 0,60 (+ 0,06) 
» » Geschwisterkind und Geschwis- 
terenkel .. oe mah relearn 2 2 2 
Ehen suischon ‘Geechudalochiad und Geschwis- 
HEPORKE] .,. ....00c0c0sscsecercesscossescsccserescsscccecoes M || O,1/(t=3,0)| 3,0:(4-2:7)| 34(4- 2.4) 0,3 0,7 (+ 0,4) | 0,12 (+ 0,03) 
Ehen zwischen Geschwisterenkeln .. SOR AE 2 4 4 
» » » sevsseeeeeee % || 5,7(4+3,9)| 7,8(43,8)| 6,8 (+ 3,3) 1,0 7,1(4 1,2) | 0,57 (+ 0,06) 
» »  Geschwisterenkel und Geschwis- 
terurenkel.. SR PEE OTOP Ce Mr _ — — 
Ehen zwischen Geschwisterenkel und Geschwis- 
ROMNO TON en crasr essen ieesseesacsssavaaasaasnesanssiae _ _ 0,02 (+ 0,01) 
Ehen zwischen Geschwisterurenkeln......... sasaan — 1 3 
» » » OA) oe 2,0 5,1(+ 2,9) | ° 0,08 (+ 0,02) 
» » entfernteren Verwandten......... 2 2 2 
» » » » -» % || 5,7(+3,9)| 3,9(+2,7)| 3,4(+ 2,4) 
Ehen zwischen Geschwisterkindern, Geschwis- ] 
terkind und Geschwisterenkel, Geschwister- 
ENKEI? INGKERAINE .............0050cva0scceerevescssceness 9 14 15 
Ehen zwischen Geschwisterkindern, Geschwis- | 
terkind und Geschwisterenkel, Geschwister- | 
enkeln: insgesamt............cc0cceccscccceesseceeces 9% |] 20,7 (4 7,4) | 27,5 (4 6,3) | 25,4 (+ 5,7) | 2,3 | 9,6 (+ 1,4) | 1,29 (+ 0,09) 
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II: 7,3+3,8 %, Gruppe III: 6,3 + 3,3 %. Die entsprechenden Zahlen 
fiir die Normalbevélkerung sind laut LENZ 1 %, laut WuLz 0,57 + 0,06 
%. SPINDLER, der seine Zahlen auf eine Untersuchung von 453 
Ehen in drei wiirttembergischen Dérfern griindet, hat hierfiir die 
bemerkenswert hohe Zahl 7,1 + 1,2 %. In bezug auf diese Zahlen sagt 
SPINDLER: »Vetternehen 2. Grades kommen offenbar auf dem Lande 
relativ haufig vor, weil einerseits eine solche Ehe nicht mehr als Ver- 
wandtenehe, die vielleicht schadlich sein kénnte, gilt und weil anderer- 
seits auf dem Lande Vettern und Basen 2. Grades viel haufiger in 
ahnlichen wirtschaftlichen Verhaltnissen leben und dem gleichen Be- 
kanntenkreis angehéren als in der Stadt.» 

Ehen zwischen Geschwisterenkel und Geschwisterurenkel 0 %. 
Ehen zwischen Geschwisterurenkeln: Gruppe I: 0 %, Gruppe II: 2,0 %, 
Gruppe III: 51+ 2,9 %. Die entsprechenden Zahlen fiir die Normal- 
bevélkerung sind (hier hat nur WuLz Zahlen): 0,03 + 0,02 %. 

Ehen zwischen noch entfernteren Verwandten: Gruppe I: 5,7 + 3,9 
%, Gruppe II: 3,9+ 2,7 %, Gruppe III: 3442, %. Entsprechende 
Zahlen fiir die Normalbevélkerung fehlen, soweit mir bekannt. 

Summieren wir nun die ndéheren Blutsverwandtenehen in unserem 
Material, wobei wir als ndhere, Ehen zwischen Geschwisterkindern, 
Geschwisterkind und Geschwisterenkel, sowie Geschwisterenkeln be- 
zeichnen, erhalten wir folgende Resultate: Fiir Gruppe I: 25,7+ 7, %, 
Gruppe II: 27,5 + 6,3 %, Gruppe III: 25,4 + 5,7 %. Die entsprechenden 
Zahlen fiir die Normalbevélkerung sind laut LENZ 2,3 %, laut WULZ 
1,29 + 0,09 %, laut SPINDLER 9,6+ 1,4 %. Aus oben angefiihrten Zahlen 
ergibt sich demnach, dass die Frequenz von Blutsverwandtschaftsehen 
zwischen den Eltern der juv. amaurotischen Idioten in unserem Ma- 
terial eine sehr starke Erhéhung aufweist. Die Differenz zwischen 
der von uns gefundenen Frequenz und den Zahlen fiir die Normal- 
bevélkerung ist erheblich und statistisch sichergestellt. 

Diese festgestellte stark erhéhte Blutsverwandtschaftsprozentzahl 
ist a priori das wichtigste Kriterium fiir einen rezessiven Erblichkeits- 
gang. Wie schon von LENz (1919) gezeigt worden ist, muss die In- 
zuchtfrequenz bei den Eltern zu den Rezessiv-Homozygoten umso 
grosser sein, je seltener die in Rede stehende Krankheit in der Bev6l- 
kerung ist. Wenn wir ferner von einer gewissen Frequenz Merkmals- 
triger in einer Bevélkerung ausgehen, so muss, wie von DAHLBERG 
(1930) gezeigt worden ist, die Frequenz blutsverwandter Ehen bei mo- 
nohybrider Rezessivitét am gréssten sein, geringer bei dihybrider und 
noch geringer bei héheren Graden von polyhybrider Rezessivitat. Von 
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TABELLE 8. Bearbeitung des Materials mittels der Probandenmethode 
(nach WEINBERG). 

















Gruppe I. 
| Zahl der juv. amaur. Idioten | : lnenebesensanreel 
Kinderzahl | | Geschwister ger unter den| 
| Familie ||[7 Jahre und) ee eee te ~| der Proban- |Geschwistern 
| Nr. dariiber] | insgesamt | Proban- | Sehundir- | den |der Proban- | 
| p | B | ; den | falle | y (p—1) | den | 
| | y | r | | y (w@—1) 

ae 7 1 1 ee 6° 0 
| e 4 8 4 1 3 7 3 | 
| 3 11 4 1 , | 10 3 | 
| 3A 5 1 1 = 4 0 | 
| 4 8 5 2 3 14 8 | 
> 5 7 3 3 — | 18 6 | 
6 7 3 2 1 | 12 | 4 | 
6A 1 1 1 — | 0 | 9 | 
7 3 2 2 — | 4 | 2 | 
8 ey 4 1 1 a .. | 0 | 
9 7 | gi 1 = 6 | 1 | 
10 >i 4 8 — | . | 2 | 
11 6 Rd 1 7 5 | 2 

12 4 ;.1: 4 a 9 | 6 

13 ca eo —.| 4 | 0 

14 : i #1 4 1 4 | 1 

15 Pt SS | 1 | 6 | 1 

16 Se eo oe a 4 | 1 

17 : | : | 1 | 1 | = 1 

18 3 | 1 ti = | . | 0 

19 1 2 + 4 1 | 4. | 1 

20 oe. 4 oe Oa 0 | 0 

21 5 1 1 “e 4 | 0 

22 1-} 2 | 1 — 0 | 0 

23 Si oe + 2 1 : | 1 

24 te) 4 1 5 | 1 

25 6 4 1 in 5 | 0 

26 8 | ; | 1 2 7 | 2 

27 6 2 | 1 1 5 1 

28 1 | 1 | 1 — | 0 | 0 

Summe|| 152 | 61 38 23 | 157 47 











entscheidender Bedeutung ist also die Frequenz der Gene, welche die 
in Rede stehende rezessive Krankheit verursachen. Haben wir z. B. 
eine rezessive dihybride Krankheit, wo die beiden rezessiven Gene 
gleich haufig sind, haben wir nur eine geringe Erhéhung der Frequenz 
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TABELLE 9. Ergebnisse der Probanden-, Geschwister- und Reduk- 
tionsmethode. (Z==Zahl der Erfahrungen tiber Merkmalstrdger unter 
den Geschwistern, N = Zahl der Erfahrungen tiber Geschwister 

Re neers ) 






























































| | Gruppe | 
| Formel ee Lape -| 
| | ! II Il 
| 1) Auch Familien mit nur Sekun- | | | 
| darfallen mitgezahlt | | | | 
Zab CPI cc iiciiciccn| SF  ' | + | | 59 
Co ners 2p | — | 228 | 273 
| Zahl der Merkmalstrager.................. 2x | + 96 -| 115 
| Px | 
| Rohe Prozentzabl ............c0.c0000s0000 100 boc | del a 
| all =p i | 
| Nach der Reduktionsmethode N...... Sp—SF | — |177 | 214 
: Deiicee 2x—SF | —- 45 56 
| 2x—IF_ | . 
| PENGZONUZAM: jc6sce cde ciacecesdesvsaseonece coooes | 100 oF || | 25,4 | 26,2 
| Nach der Geschwistermethode N...... 2x(p—1) 1 -- | 415 | 522 
| , ae Sx(r—1) = || — +=} 134 | 168 
| Sx(a—1) _ 
i RT Ze(p—i)— * ~ 32,3 | 32,2 
I I acessciceiicasesasceccdevnes | ine —— | ~~ |p E: 2,8 
| 2) Nur Familien mit Probanden | 
| mitgezahlt | | 
| Zahl der Familien ........................00- Siehe oben! || 30 | 47 | 56 
Zahl der Kinder .. Sabai atcha » | 152 | 212 | 254 
Zahl der Merkmalstrager ssehcehtaiiés | » 61 | 89 | 107 
| Rote Premeaeell ........................... | » | 40,1 42,0 | 42,1 | 
| Nach der Reduktionsmethode N. seer | » 122 | 165 | 198 
a » 31 | 42 | 51 
Prozentzahl ................ paces] » ||__25,4 | 25,5 | 25,8 
Nach der hennienmanede N = > | 299 | 391 | 476 | 
- » | 96 | 128 | 152 | 
Prosesteahl .......:........ iat » | 321 | 32,7 31,9 | 
Nach der hiubeiennede N deaseh 2y(p—1) | 157 | 305 | 357 | 
Wa Zy(e—1) || 47:«|:«93 «| 111 | 
I sckcsisi iss diciccncionss 100 —s = P. | 29,0 30,5) 31,1 | 
| ~y(p—1) | net 
| P(100—P.) | | 4.99 | 
| Mittlerer Fehler .............0.cccc:cc:c00e- = | £37 | + 3,2 | + 2,9 | 
| | /p | Disses | 
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TABELLE 10. Bearbeitung des Materials mittels der Probandenmethode 
(nach WEINBERG). 






































Gruppe II. 

fs ‘ Merkmalstra- 

| eases Zahl der juv. amaur. Idioten Gentrwhiter lee water don 

| Familie |(7 Jahre und fi der Proban- |Geschwistern 

Nr. dariiber] | insgesamt Proban- Sekundar- den der Proban- 
p den falle y (p—1) | den 

y v /y @—}) 

1 7 1 1 ile 6 0 
| 2 8 4 3 1 21 9 
| 11 4 3 1 30 9 
3A 5 1 1 i 4 0 
4 8 5 4 1 28 16 
| 5 7 3 3 a 18 6 
| 6 7 3 2 1 | 12, | 1 
| 6A 1 1 1 — o | 0 
7 3 2 2 sie 4 | 2 
| 8 s 1 1 —_ 2 | 0 
| 9g 7 2 2 se 12 2 
10 3 2 2 we 4 | 2 
| 6 3 3 _ 15 | 6 
12 4 3 3 — 9 | 6 
13 5 1 1 os 4 | 0 
13A 2 | 1 1 — 1 | 0 
14 5 2 2 _ 8 2 
15 7 2 2 — 12 2 
| 16 5 2 2 — : | @ 
| ey 2 2 1 1 1 | 1 
| 18 3 1 1 _ 2 | 0 
|} 19 5 2 | 1 1 | 4 1 
20 1 ; | 1 _ 0 | 0 
| 20A 3 - 1 | 1 — 2 0 
| 21 5 1 | 1 ~ 4 0 
| 22 1 1 | S fi pte; | 0 0 
23 6 2 | 2 mm 4 10 2 
4 6 2 | 1 1 | 5 1 
| 25 6 1 | 1 — 5 0 
| 26 8 3 COI 2 1 | 14 4 
27 6 2 | 2 st 10 2 
28 1 : * 1 —_ 0 0 
| 29 3 a ee 2 0 
30 2 > f 1 | 1 1 1 
| 31 1 1 ili. | * 0 
| 32 4 3 1 | 2 | 3 2 
33 3 1. ji ~ | 2 0 
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. . |Merkmalstra- 
Kinderseht Zahl der juv. amaur. Idioten Ssdiatidi om reeceaneeriee 
Familie [7 Jahre und! l ie der Proban- |Geschwistern 
Nr. dariiber] | insgesamt | Proban- Sekundar- | den der Proban- 
p a den falle | y (p—1) | den 
34 5 et 4 a4 . | « 
35 3 2 1 : | > | 1 
36 7 | 4 1 3 6 | 3 
37 4 | 1 1 — 3 0 
38 > | 2 1 - ‘i . | 
39 | 2 2 _ 2 | 2 
40 0 | 3 2 1 18 4 
41 1 1 1 — | 0 | 0 
42 4 | 2 1 1 | 3 | 1 
| 43 4 | 1 1 ——— —_ o | 
|Summe]| 212 | 89 #| 72 #«'| «17 305. +|  «»93~*| 





Verwandtenehen bei den Eltern zu den Rezessiv-Homozygoten zu er- 
warten. In dem Masse das Verhaltnis der Frequenz der beiden Gene 
in solcher Richtung verschoben wird, dass das eine Gen immer seltener 
und das andere immer haufiger wird, wachst die Inzuchtfrequenz, um 
schliesslich, wenn das haufige Gen die Frequenz 1 hat, das Bild einer 
Monohybriditaét aufzuweisen. 

Wir bekommen Gelegenheit auf diese Verhaltnisse im Zusammen- 
hang mit der Besprechung der Resultate der Analyse der Mendelzah- 
len zuriickzukommen, zu der wir nun tibergehen. 

In Ubereinstimmung mit den Prinzipien, die bei der Einsammlung 
der Probanden befolgt worden sind — wobei also jeder Fall rein zu- 
fallig, rein nach Sicherheit der Diagnose mitgenommen worden ist, 
was im Kapitel Material und Methodik naher angegeben ist — ist das 
Material demnach als ein Probandenmethodenmaterial zu behandeln. In 
Tabelle 8 ist Gruppe I laut der Probandenmethode von WEINBERG be- 
arbeitet. In dieser und den folgenden Tabellen zur Berechnung der Men- 
delzahlen sind als p jene Individuen der Probandengeschwisterkreise 
angefiihrt, die ein Alter von 7 Jahren und dariiber erreicht haben; dies 
natiirlich aus dem Grunde, da die juv. amaur. Idiotie sich unter diesem 
Alter ausnahmsweise nicht manifestiert. Da es sich hier, wie oben gezeigt 
worden ist, um einen rezessiven Erblichkeitsgang handeln muss, ha- 
ben wir zuerst zu untersuchen, in welchem Masse das Material An- 
haltspunkte fiir einen monohybriden rezessiven Erblichkeitsgang gibt. 
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TABELLE 11. Bearbeitung des Materials mittels der Probandenmethode 
(nach: WEINBERG). 
Gruppe III. 











| | 
| Zahl der juv. amaur. Idioten | : econ 
__ , | Kinderzahl | Geschwister \ger unter den| 
Familie |[7 Jahre und) wont Reta Peep | der Proban- |Geschwistern| 
Nr. dariiber] | jnsgesamt | Proban- Sehundir- | den der Proban- | 
 Yy p m den falle | y (p—1) den 
| | y _e y (w@—1) | 
} 
1 7° 1 1 is 6. 0 | 
2 8 4 > _ 28 120 

3 11 4 . 1 30 9 
3A 5 | 1 1 ~~ 4 0 | 
4 ca 5 5 = 35 ; 20, | 
a i 3 3 — 18 6 
| 6 7 3 2 1 12 - | 
| 6A 1 | 1 1 - 4 0 eo": | 
| 7 3 2 2 —- | 4 . | 
8 3 a ae | ae i 2 0 | 

9 , | 4 2 ae 12 2 

10 3 2 | 2 — 4 2 

11 6 a | 3 — | 15 6 

12 4 3 | 3 — | 9 6 

| 13 5 . 4 1 -_ | 4 0 

13A 2 4 1 — | 1 0 

14 5 2 | 2 mm 4 8 2 

15 “3 : | « m= % 12 2 

16 5 a fae | 8 2 

17 2 2 | 1 bo4 1 1 

18 3 . a 1 — | 2 0 

19 5 ecu 1 1 | 4 1 

20 = 1 1 — | 0 0 

| 220A 3 1 1 — | 2 0 

20B 1 an a 0 0 

22 1 1 | 1 | — | 0 0 

23 6 2 | 2 —- | 10 2 

24 6 2; 1 1 7 5 1 

25 6 ro 1 — | 5 0 

26 8 3; | ® 1 | 14 4 

27 6 2 | 2 — | 10 : 

28 1 1 | 1 — | 0 0 

29 3 ao 1 —- | 2 0 

30 2 2 | 1 1 | 1 1 

31 | ‘2 ee. — | 0 0 

32 4 > | 1 2 | 3 2 
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|Merkmalstra- 
































Kindereshi Zahl der juv. amaur. Idioten | Ciansieintatne gue Lihat 
Familie |[7 Jahre und | 7 | der Proban- Geschwistern 
Nr. dariber| een Proban- Sekundér- | den | der Proban-| 
p ‘ | den falle | y (p — 1) | den 
y og | y @—)) | 
| 
32A 4 | 2 2 — | 6 2 | 
33 > | 1 1 wat | ee 
34 5 1 1 —_ 4 
35 3 2 2 | - 4 | 4 
36 ’ 4 . 4 3 6 ae 
37 4 1 ee - | 0 
38 2 1 Sit wer 4 1 | e's 
39 2 2 : | = 4 2 | 
40 10 3 ei 4 18 | 4 
41 1 1 1 | = 0 | 0 | 
42 4 2 1 | : | > | 1 | 
43 4 1 r,s | 3 o | 
44 5 2 yf 1 | 4 | 4 
45 2 1 1 | — | 1 | 0 | 
46 6 3 4 3 5 Pe 
47 10 3 a eS 4 10 | ae 
48 2 | 1 1 | — | 0 | 
49 4 | 2 . 3 1 3 1 | 
50 Res 3 1 | . | 6 2 
Summe| 254 107 Ss | 2 | ht TC; hihi 


Ausgehend von dieser Annahme miissen sdmtliche Probandeneltern 
DR sein. Wie aus Tabelle 8 sowie 9 hervorgeht, haben wir fiir 
Gruppe I 

2y(x—1) 4700 


ee OD : 
100 pi) 7 157 2993 RR 


Die Differenz zwischen der bei einem rezessiven monohybriden Er- 
blichkeitsgang bei Kreuzung von DR X DR erwarteten Zahl 25 % und 
der fiir unser Material beobachteten ist kleiner als das Zweifache des 
mittleren Fehlers, weshalb die Ubereinstimmung befriedigend ist. 

Fiir Gruppe II erhalten wir laut Tabelle 10 und 9 folgende Zahlen: 

2y(e—1) 9300 . 

Die Ubereinstimmung zwischen Beobachtung und Erwartung ist auch 
hier befriedigend. 
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Fiir Gruppe III erhalten wir (laut Tab. 11 und 9): 31,1 + 2,0 % RR. 
Also auch hier Ubereinstimmung. 

Unseren Zahlen sind durchweg etwas hoch. Die Erklarung hier- 
fiir diirfte in folgendem zu suchen sein. Auch wenn die Probanden — 
wie dies in unserem Material der Fall gewesen ist — unter Beriick- 
sichtigung der genetisch-statistischen Kautelen eingesammelt worden 
sind, die fiir die Erhaltung einer »rein zufalligen Stichprobenauslese» 
erforderlich sind, so miissen wir wahrscheinlich damit rechnen, dass eine 
erhéhte Wahrscheinlichkeit dafiir besteht, dass ein Probandengeschwi- 
ster, das Merkmalstrager ist, selbst Proband wird, als dass ein einzelner 
Merkmalstrager Proband wird. Der Umstand, dass D. S. S. und V. A. 
die einzigen Aufnahmeasylen im ganzen Reiche fiir diese Falle gewe- 
sen sind, hat gewiss hierzu beigetragen. Diese Verhaltnisse sind von 
LUXENBURGER (1928) und dann von BRUGGER (1928) klar hervorgeho- 
ben und diskutiert worden. 

Die von uns mit der Probandenmethodenberechnung erhaltenen 
Zahlen sind also als Héchstzahlen zu betrachten. Bearbeiten wir das 
Material dagegen mit der Reduktionsmethode von WEINBERG, erhalten 
wir Mindestzahlen. Diese Methode ist berechtigt, wenn man das gesam- 
melte Material »als eine sehr kleine Stichprobe aus den mdglicherweise 
erhaltlichen Erfahrungen» betrachtet (WEINBERG 1913, 1930 b). 

Eine Bearbeitung der Probandenfamilien laut dieser Methode gibt 
laut Tab. 9 


21 — SF 
fiir Gruppe I laut der Formel 100 Sp PaO 2% RR, 
» > a» > » » = 25,5 * RR, 
» » Il » » » » = 25,8 2 RR. 


Also eine gute Ubereinstimmung zwischen Beobachtung und Erwar- 
tung. 

Wenn wir auch die Familien mit nur Sekundarfallen einbeziehen, 
erhalten wir fiir die entspr. Gruppen: 


| RRR ee enn ER ah tee maw reno e rate 254 % 
Me wits CeruiWhws skoda tid 26,2 %. 


WEINBERGs Geschwistermethode soll eigentlich ja auf unser Material 
nicht angewendet werden. Wenn ich trotzdem Berechnungen mit dieser 
Methode ausgefiihrt habe, geschah dies in der Absicht eine Auffassung 
iiber den Grad der Auslese (r) in meinem Material zu erhalten. Wie 
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TABELLE 12. Bearbeitung des Materials mittels der Geschwister- 
methode (nach WEINBERG). 
Gruppe II und III. 








Kinder- | Zahl der 
zahl [7 | juv. 
Jahre und) amaur. 
.dariiber] | Idioten 
p x 
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168 


WEINBERG (1914—1915) gezeigt hat, muss namlich die Differenz 
zwischen den Mendelzahlen, die an einem gegebenen Material bei der 
Bearbeitung desselben teils mit der Probandenmethode, teils mit der 
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Geschwistermethode erhalten werden, mit zunehmendem Werte von r 
abnehmen, also mit zunehmender Vollstandigkeit der Erfassung des 
Gesamtmaterials, um schliesslich, wenn r=—1, fiir die Probanden- 
und Geschwistermethode identisch zu werden. 

Mit der Geschwistermethode werden wir natiirlich zu hohe Zahlen 
erhalten. Wie aus Tab. 12 und 9 hervorgeht, bekommen wir fiir die 
Probandenfamilien, fiir 


2x(x—1) ; 
Gruppe I 10 ma 7o RR, 
» Il » = 32,7 2% RR, 
» Ill »  =81,9 2% RR. 


Hieraus ergibt sich, dass die Differenz zwischen dem Probanden- 
methodenresultat und dem Geschwistermethodenresultat kleiner als 
der mittlere Fehler ist. 

Man kann nun weiter versuchen den Grad der Auslese im Material 
dadurch abzuschatzen (WEINBERG 1914 und 1930 b), dass man das Ver- 
haltnis zwischen der Anzahl Merkmalstrager, die Probanden sind, und 
der Anzahl Merkmalstrager tiberhaupt verwendet. Berechnet man die 
Summe von beiden nach der Probandenmethode, also den Quotienten 

=y(y — 1) 

2y(x— 1)’ 
erhalt man ein Mass fiir den Grad der Auslese. Fiir mein Material 
wird erhalten: 





Gruppe I Gruppe II Gruppe III 


2y(y—1). 20 66 84 
2y(x — 1) 47 93 111 
r(in 2) 42,6 71,0 75,7 


Wir sollten also mit einem Auslesegrad von etwa 75 % rechnen k6én- 
nen. Hierbei wird vorausgesetzt, dass in unserem Material eine rein 
zufallige Probandenauswahl vorliegt. In Wirklichkeit muss man wahr- 
scheinlich, wie schon oben hervorgehoben worden ist, mit einer er- 
héhten Wahrscheinlichkeit fiir das zweite, dritte usw. kranke Geschwister 
rechnen, dass es zur Aufnahme und Bearbeitung in den betreffenden 
Anstalten kommt. — WEINBERG hat (1930 b) eine Formel ausgearbeitet, 
die, wenn der Auslesegrad r bekannt und die Anzahl der Familien mit s 
Kindern F, ist, bei einer gegebenen Rezessivenerwartung p eine Berech- 
nung der erwarteten Anzahl W Rezessiv-Homozygoten gestattet: 


1—(1 =r) ~rp)"* 





W=2s.-p-F,. 


Son apy 
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TABELLE 13. Nach der Hypothese p (Erkrankungswahrscheinlich- 
keit) =*/,, r (Auslesegrad) =*/, berechnete erwartete Zahl rezessiver 
Kinder. 

Gruppe II, 














Kinderzahl | Erwartete Zahl rezessiver Kinder | 
[7 Jahre und! = Zahl der |—---__->_-__ _| Beobachtete 
dariiber] pro) Familien | pro Familie criesisastitiniann | Zahl rezessi- 
Familie F. a | a a ver Kinder 
s : s: Wy, s | s-F,-W, . 

1 6 1,000 6,000 | 6 

2 5 1,172 | 5,860 8 

3 8 1,351 10,808 | 11 

4 5 1,535 7,675 10 

5 7 1,724 12,068 | 10 

6 5 1,921 9,605 10 

4 6 2,120 12,720 | 15 

8 3 2,325 6,975 12 

9 — 2,534 -- — 

10 1 2,748 2,748 a 

11 1 2,966 2,966 | 4 

47 = | 77,425 | 89 





Gruppe III. 








1 7 1,000 7,000 | 7 
2 7 1,172 8,204 | 10 
3 8 1,351 10,808 | 11 
4 vf 1,535 10,745 | 14 
5 8 1,724 | 13,792 12 
6 6 1,921 | 11,526 13 
7 a 2,120 14,840 18 
8 3 2,325 6,975 12 
9 2,534 _ _ 
10 2,748 2,748 3 
11 2 2,966 5,932 a 
56 | — | 92,570 | 107 


Wird eine Berechnung an unserem Material mit dieser Formel 
ausgefiihrt (siehe Tab. 13 und 14), wird erhalten fiir Gruppe II: Erwar- 
tete Anzahl Rezessiven 77.4. Beobachtete 89. Differenz 11,6. Berech- 
nen wir nach Just (1930.a) die entsprechende Prozentzahl Z, laut der 
Formel R 

Z,=100p- W” 
wo R die empirisch gefundene absolute Rezessivenanzahl ist, erhalten 


wir 28,3 %. — Fiir Gruppe III: Rezessivenerwartung 92,6. Beobachteter 
. Hereditas XIV. 26 
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TABELLE 14. 


Ergebnisse anderer Methoden 


Mendel-Zahlen. 


zur Auswertung von 





Formel 


Gruppe 


II Ill 





Nach der apriorischen Methode (p ="/s; 
a): 
a) Samtliche Familien mit Merk- 
malstrager einbezogen. 


Erwartete Zahl rezessiver Kinder 


Mittlerer Fehler. ........................00 


Beobachtete Zahl rezessiver Kinder 


Differenz zwischen Beobachtung 
TG Deo ¢ CL) eee 
PPFOZERIZANID TZ, | ..52.025.sscce.c0eccnceses< 
» Einkinderfam. nicht 


PIMICLOGON oo 55. soconc20~scsscbeeasbeeesee 
b) Nur Familien mit Probanden 
einbezogen 


s-F, 
sw-s-Fy=p-Y, — 
$ : . s i—q’ 


p 2F, |ws(q — wsq°)) 


R 
R—Sw:s-F, 
$s 
R 
100p- Sws F, 
s 


80,3, 94,6 
+ 5,2 + 5,8 
96 = 115 

15,7; 20,1 


29,0, 30,1 
30,4) 30,8 


74,3 | 88,9 


Erwartete Zahl rezessiver Kinder Siehe oben! 
Mittlerer Fehler .......:........:0..00s0s0- | » + 5,1 | + 5,6 
Beobachtete Zahl rezessiver Kinder | » 89 = 107 
Differenz zwischen Beobachtung | 
und Hrwartung ............... 2.000500. | » 14,7, 18,1 
»Prozentzahl» peer rbaseseeseseeescs » 29,9; 30,1 
» Einkinderfam. nicht 
OT) 870 Uo eee een renee 30,4) 30,5 











Nach der Lenzschen Methode (mit Ge- 
| wichten; p =a). 


Berechnete Summe der Kinder von 


US LD ae LY | Een ee oe 
Dgl. Einkinderfam. nicht einbezogen 
Summe der Probanden.................. 


Dgl. Einkinderfam. nicht einbezogen 


DProventvanls LZ. ¢....5:225025s0s002%5ese00s- 


Dgl. Einkinderfam. nicht einbezogen 


== Yr, s 


100- Sy, , 
sk a 


s So | 








a ea tam Po orem kaa 
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Formel 
II Ill 
Nach der Hypothese p =1/s; r=4/s. 
. tte * ne ‘ 
Erwartete Zahl rezessiver Kinder Vis: p- F,- ( d( = 77,4 92,6 
s 1— (1 —rpy* 
Beobachtete Zahl rezessiver Kinder R 89 =-107 
Differenz zwischen Beobachtung e- 34.3 
UNG ETWATUUHG .. s..6566.cc.cceceesscenee> 8 I1je6' 14 
10 R 
WCRI Bsa sisicecsscnccssiscenses )p “i. 28,3 28,9 
s 
» Einkinderfam. nicht 
GIDE ZORCH rie taniccn ce senceccscssenscess 29,1; 29,2 
Nach der Hypothese p='/s: lim. r=0 
(Reduktionsmethode). 
Erwartete Zahl rezessiver Kinder te Ap] 88,3  105,5 
Beobachtete Zahl rezessiver Kinder R 89 = 107 
Differenz zwischen Beobachtung R—3X(...) 
und Erwartung...................0.000+ .- 07/ 1, 
R 
8 Ee 100 p- > 25,2 25,4 


Wert 107. Differenz 14,4. Prozentzahl 28,9 %. 
eine Approximation zu dem p-Wert, von dem man hatte ausgehen sollen 
um vollstandige Ubereinstimmung zwischen Erwartung und Erfahrung 


zu erhalten. 


Mit dieser Methode werden also, wie erwartet, etwas hohe Mendel- 


zahlen erhalten. 


Rechnen wir anstatt dessen mit den Voraussetzungen der Reduk- 
tionsmethode, also mit lim. r—0, wird die erwartete Anzahl RR (siehe 


= 


s 


Tab. 14) folgendermassen erhalten (WEINBERG 1930 b): 


SF,[1+ (s —1)p]. 


Fiir unser Material wird mit dieser Methode fiir Gruppe II erhalten: 
erw. Anzahl 88,3. Die beobachtete Anzahl betrigt 89 Rezessiv-Homo- 
zygoten. Fiir Gruppe III wird erhalten: 105,5. Beobachtete Anzahl: 107. 


Z ist natiirlich nur 


Also gute Ubereinstimmung zwischen Erwartung und Beobachtung. 


Die von LENz (1929 a) vorgeschlagene Methode zur Bestimmung 
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der Mendelzahlen stimmt in wesentlichen Teilen mit der apriorischen 
Methode (BERNSTEIN 1929 a) iiberein. Mit dem Ausgangspunkt von 
s = Kinderanzahl per Familie, F, = Anzahl Familien mit s Kindern, 
p = Rezessivenerwartung, qg==1—p, wird mit der apriorischen Me- 
thode die erwartete Anzahl Merkmalstriager folgendermassen erhalten: 


TABELLE 15. Bearbeitung des Materials mittels der apriorischen Me- 
thode (APERT, BERNSTEIN). [Rezessivenerwartung p= */,]. 
Gruppe II. 





























| | | 
— Zahl der | a | Mittlere Fehlerquadrate 
|dariiber] pro Familien |_ —_— - sash | 
| Familie Fs; | pro Seuiiie fz zusammen pro Familie | zusammen 
| s | ws | w-s-F, | m?- F, 
| | | | | | 
1 | 7 1,000 7,000 | 0,000 0,000 
2 | 5 | 1,143 7) | 0,122 | 0,610 
3 9 | 1,297 | 11,673 | 0,263 2,367 
4 | 6 | 1,463 8,778 | 0,420 | 2,520 
5 | | 1,639 lias | 0,592 | 4,144 
6 | 5 | 1325 9125 | 0,776 | 3,880 
7 | 6 | 2,020 | 12,120° | 0,070 5,820 
8 | 4 | 2,223 8,802 1,172 | 4,688 
9 | _- | 2,433 0,000 =| 1,380 0,000 
| 10 | 1 | 2,649 | 2,649 | 1,592 | 1,592 
| 11 | 1 2,871 | 2,871 1,805 | 1,805 
| | 51 | 80,296 | | 27,426 
Gruppe III, 
| | | 
1 7 | 1,000 | 7,000 | 0,000 | 0,000 
| 2 | 7 | ius 8,001 | 0,122 | 0,854 
| 3 | 9 | 1,297 | 11,673 | 0,263 | 2,367 
| 4 7 | 1,463 10,2. | 0,420 2,940 
5 8 | 1630 13,12 | 6,592 | 4,736 | 
6 6 | 1,825 | 10,050 | 0,776 | 4,656 
7 7 | 2,020 14,40 | 0,070 6,790 
8 5 2,223 | 11,15 | 1,172 | 5,860 
9 | —_ 2,433 | 0,000 1,380 0,000 
| 10 | 1 | 2,649 | 2,649 | 1,592 | 1,592 
| 11 | 2 | 2,871 | 5,742 1,805 | 3,610 
| 59 | | 94,623 |. 33,405 











ice Mesa ah Skee Rea 
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Diese Zahl wird mit der beobachteten absoluten Anzahl] Merkmals- 


trager verglichen. Mittlerer Fehler = // 2F [ws(q — wsq")} — Die 


Voraussetzungen fiir die Verwendung dieser Methode sind ja nicht 
erfiillt, wenn das Material ein Probandenmethodenmaterial ist. Wenn 
wir trotzdem Berechnungen auch mit dieser apriorischen Methode aus- 
gefiihrt haben, so geschah dies in der Absicht Vergleichszahlen fiir die 
spater benutzte LENZsche Methode mit Gewichten zu bekommen. 

In Tabelle 15 ist das Material mit der apriorischen Methode bear- 
beitet. Die Ergebnisse sind in Tabelie 14 zusammengestellt. 

Fiir Gruppe II wird erhalten (fiir die Probandenfamilien): Erwar- 
tete Anzahl Rezessiv-Homozygoten 74,3. Beobachtete Anzahl Rezessiv- 
Homozygoten 89. Mittlerer Fehler 5,1. Differenz zwischen Erwartung 
und Beobachtung 14,7. 

Fiir Gruppe III wird erhalten: Erwartete Anzahl 88,9. Beobach- 
tete Anzahl 107. Mittlerer Fehler 5,6. Differenz 18,1. 

Wie erwartet erhalten wir mit dieser Methode zu hohe Zahlen. 
Fiir Gruppe II ist doch die Differenz kleiner als das Dreifache des 
mittleren Fehlers. ; 

Nach der LENZschen Methode berechnet man, dass auf F, Fami- 

Ss 
lien mit s Kindern und mindestens einem Merkmalstrager hae 
Familien ohne Merkmalstrager kommen. Einschliesslich den Fami- 
lien ohne Merkmalstriger sollte das Material also 

q° 
AF +-F, Js 
: *1—¢ 
Kinder umfassen, von denen R rezessiv sind. Die Prozentzahl der Re- 
zessiven betragt also 
100 R 


2(F, + F, 


Wenn man nun mit LENZ die Gewichte beriicksichtigt, kann man 
dagegen die LENZsche Methode als eine Erweiterung der apriorischen 
Methode betrachten, die dieselbe auch fiir Material verwendbar ma- 
chen sollte, das, in Ubereinstimmung mit unserem, nach Probanden- 
methodenprinzipien eingesammelt ist. Laut LENZ hat man_hierbei 
»die Gewichte umgekehrt proportional der Zahl der Merkmalstrager 
in der Geschwisterreihe zu nehmen, aber die Geschwisterreihe so 
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oft mit diesem Gewicht zu beriicksichtigen als Probanden in ihr vor- 
handen sind». — Anders ausgedriickt: Man nimmt als Gewicht fir 


l 
einen Geschwisterkreis das Verhaltnis 2 zwischen der Anzahl y Pro- 


banden und der Anzahl x Merkmalstriiger itiberhaupt. Wenn die An- 
zahl Familien mit s Kindern F, ist und in der k-ten Familie y,, , Pro- 
banden und x, , Merkmalstriger vorhanden sind, so wird die gewo- 
gene Summe der Kinder 

ys , P, Yk, s 

s1—q* p1%k,s 


und die gewogene Summe der Merkmalstrager 


wo P die Totalanzahl Probanden ist. Man erhalt also die Prozentzahl 
100 P 

> § me > Ux. s 

s 1—_ k Uy, 5 


Z,= 


2 


Unter Anwendung dieser Methode auf unser Material wird erhal- 
ten (siehe Tab. 16 und 14): Fiir Gruppe II: Berechnete Summe Kinder 
in Ehen DR X DR = 254,2. Summe Probanden 72. Also 283 % Re- 
zessiv-Homozygoten. — Fir Gruppe III: Berechnete Summe Kinder 
= 294.9. Summe Probanden 85. Also 29,2 % Rezessiv-Homozygoten. 

Wir gehen hiermit zu einer Beurteilung der erhaltenen Resultate 
tiber, wobei in erster Linie die Frage entsteht, in welchem Masse sie 
Anhaltspunkte fiir Monohybriditdt liefern. Dass die Krankheit rezessiv 
sein muss, ist schon im Zusammenhang mit der Frequenz von Ver- 
wandtenehen gezeigt worden. Bei seltenen rezessiven Krankheiten 
haben wir bekanntlich damit zu rechnen, dass die Rezessiv-Homozygo- 
ten hauptsachlich nur nach Kreuzung DR X DR erscheinen. Und in 
diesen Fallen haben wir die klassische Mendelzahl */, zu erwarten. — 
Gehen wir nun zu unserem Material, finden wir, dass fiir samtliche 
Gruppen bei der Bearbeitung mit der Probandenmethode nach WEIN- 
BERG Mendelzahlen gefunden worden sind, die innerhalb der statistisch 
zuldssigen Variationsbreite fiir die theoretisch erwarteten 25 % liegen. 
Schon friiher haben wir hervorgehoben, dass wir mit einer erhéhten 
Wahrscheinlichkeit dafiir rechnen miissen, dass zwei oder mehrere 
kranke Geschwister simtlich Probanden werden, weshalb die Probanden- 
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Bearbeitung des Materials mittels LENZ’ Methode. 
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methode zu hohe Zahlen liefert. Wir haben demnach hervorgehoben, 
dass unsere Probandenmethodenzahlen wahrscheinlich als H6chstzahlen 
zu betrachten sind. Der untere Grenzwert ist mit der Reduktionsmethode 
bestimmt worden. Mit dieser Methode haben wir fiir die Probanden- 
familien folgende Werte fiir die resp. Gruppen I, II, III erhalten: 
25,4 %, 25,5 % und 25, %. Also eine gute Ubereinstimmung. Mit der 
LENZschen Methode mit Gewichten haben wir erhalten: Fiir Gruppe I: 
28,3 %, fiir Gruppe II: 28 %. Schliesslich ist mit der Methode von 
WEINBERG fiir den Auslesegrad, wenn r= ‘*/, und die Rezessiverwar- 
tung ='/,, erhalten worden: Fiir Gruppe II: 28,3 %, fiir Gruppe III: 
28,9 %. Die entsprechenden Zahlen laut der Reduktionsmethoden- 
berechnung betrugen: Fiir Gruppe II: 25,2 %, fiir Gruppe III: 25,4 %. 

Diese Zahlen sprechen stark fiir Monohybriditadt. Bei einer rezessi- 
ven Dihybriditat, wo beide rez. Gene selten sind, wird die Elternkombina- 
tion D,R,D,R, X D,R,D.R, die hauptsaichlichst vorkommende und die 
Mendelzahl daher 6,5 %. Aber andererseits miissen wir mit der 
Méglichkeit rechnen, dass bei einer rezessiven Dihybriditait das eine re- 
zessive Gen sehr selten, das andere rezessive Gen haufig ist. Sobald 
sich die Frequenz des letzteren Gens 1 nahert, d. h. sobald es iiberall 
in der Bevélkerung vorkommt, bekommen wir ja das Bild einer Mono- 
hybriditat. 

Aus Obenstehendem folgt, dass wir theoretisch nicht mit Sicher- 
heit eine rezessive Di- bzw. Polyhybridie ausschliessen k6énnen, dass 
aber andererseits sowohl die stark erhéhte Frequenzzahl fiir die Bluts- 
verwandtschaft der Eltern wie auch die vorstehenden Mendelzahlen 
es in hohem Grade wahrscheinlich machen, dass die juvenile amauro- 
tische Idiotie einem rezessiven monohybriden Erblichkeitsgang folgt. 

Es schien uns von Interesse mit dem Material einige andere geno- 
typstatistische Berechnungen auszufiihren, vor allem die Frequenz 
juveniler amaurotischer Idioten in der Population in ihrer Ganze sowie 
die Frequenz von Heterozygoten fiir die in Frage stehende Krankheit 
zu ermitteln. 

Voraussetzung hierfiir ist natiirlich, dass das Material Anspruch 
auf eine gewisse Reprisentativitét machen kann. Fiir die Beurteilung 
dieser ist vor allem die Aussicht der Probanden in eine der vier Pro- 
bandenanstalten aufgenommen zu werden von Interesse. Diese Frage ist 
zum grossen Teil schon im Kapitel Material und Methodik erértert wor- 
den, woraus hervorging, dass wir dank dem Gesetz des Jahres 1896 itiber 
obligatorischen Blindenunterricht damit rechnen kénnen, dass eine 
verhialtnismassig bedeutende Anzahl der im Lande vorhandenen Faille 
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in die Blindenschulen aufgenommen worden sind. Fiir jene Falle, die 
wegen psychischer Riickstandigkeit oder einem anderen Gebrechen 
nicht in diese Blindenschulen haben Aufnahme finden kénnen, haben 
selbstverstandlich die beiden zur Aufnahme vom ganzen Lande errichte- 
ten Asylanstalten D. S. S. und V. A. eine grésse Rolle als Aufnahme- 
anstalten fiir derartige Falle gespielt. — Andererseits muss man damit 
rechnen, dass ein Teil der Falle der Krankheit wegen friih auftretender 
psychischer Demenz weder in die Blindenschulen gelangt ist, noch 
auf Grund anderer Umstinde (6konomische Griinde, lange Reisen, 
Angst oder Widerwillen der Angehérigen gegeniiber Anstaltspflege etc.) 
zur Aufnahme in eine der oben genannten Asylanstalten gekommen ist. 

Die 30 reinen Sekundarfalle in Gruppe III im Verhaltnis zu den 85 
‘Probanden demonstrieren das oben Gesagte. — Hierzu kommt eine 
Anzahl Fille, die in keiner Weise Méglichkeiten gehabt haben in unserem 
Material als Probanden bzw. als Sekundarfalle aufgenommen zu wer- 
den. Fille z. B. vom Typus der Familie @ bzw. £1 und #2 im Anhang 
der Kasuistik (S. 325—328) sind ja nur durch einen reinen Zufall zu 
meiner Kenntnis gekommen (die erste Familie wurde mir von Pro- 
vinzialarzt D. LAURELL, die letztere von Prof. WIGERT iibergeben). 

In Tabelle 17 ist die Anzahl pro Jahr lebender Probanden und 
Sekundarfalle berechnet und in den Kurven S. 412—413 graphisch dar- 
gestellt worden. Der Gipfel wurde im Jahre 1916 erreicht, da nicht 
weniger als 59 Faille gleichzeitig lebten. Die progressive Zunahme der 
Frequenz der Primarprobanden im Zusammenhang mit dem Gesetz 
vom Jahre 1896 iiber obligatorischen Blindenunterricht ist markant 
und des weiteren erklairt durch das Eréffnen der neuen Abteilungen 1902 
—1906 in D. S. S. Vom Jahre 1917 an zeigen die Kurven eine bestan- 
dig abnehmende Frequenz der Primarprobanden an. Diese unbestreit- 
bare Tendenz zur Abnahme und ihre wahrscheinlichen Ursachen werden 
weiter unten in anderem Zusammenhang zur Behandlung gelangen. 

Wie friiher hervorgehoben worden ist, kann ein gewisses Mass 
fiir den Grad der Auslese in einem Material durch einen Vergleich zwi- 
schen den Resultaten der Probanden- und Geschwistermethode, bzw. 
durch den Auslesegradsquot. (s. S. 372) erhalten werden. Die Exakt- 
heit dieses Masses steht natiirlich in direktem Verhaltnis zur Grésse des 
Materials. 

Die Differenz zwischen den beiden erstgenannten Resultaten ist fiir 
unser Material kleiner als der einfache mittlere Fehler. Mit Riicksicht 
teils auf diesen Umstand, der ja schliesslich mit dem in Schweden hoch 
entwickelten und geschirften Anstaltssystem fiir Blinde und Blinde- 
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TABELLE 17. Die zeitliche Verteilung von Erkranken und Sterben der 
juvenilen amaurotischen Idioten und der Zahl der gleichzeitig lebenden 
juv. am. Idioten. 





Gruppe I 


| Wahrend des Jahres 





Gruppe II 


Wahrend des Jahres 


| Gruppe III | 
| Wabrend des Jahres| 


| erkrank- | 








Zahl der gleichzei- 
tig lebenden juv. 
amaur. Idioten 





— — starben il | starben | ion starben 

prob.| Se: |prob.| S¢K=|prob.| $ek2 Prob. Sate |Prob. faite (Prob. fatte|| Prob. | fatle | men 
1867 =. fe x —~| 4; —|—f—j| ti _| om | ie | ie 
1868 a eke ant —|—j|--] — —-| =} —| 9 1 
1869 te ed ee | ee ee eee ep ee ee ee 1 
1870 a a Pa —j| =| =-F—| — —i|—| 4 1 
1871 —| 2} — —j =e se ee oo cee ee 
1872 — ee ee ee ee ee ee ee 2 
1873 roe ees eee) aes ee ae os ot «1 2 2 
1874 =e ee ee a} ae | | 2 
1875 eee es ee ee ae 2 2 
1876 —|— }—-} —| —| —f —| —| —| -] -—]| 2 2 
1877 gee ees ed i) ae) Oe 2 
1878 —|—!-—|-]- alee | —| +i =] - | 2 2 
1879 he) Se] See | me el ee | ee | ee ee 2 
1880 os es re ee ed ier ne? call Reaee Mead ec! Muell M., 2 
1881 epee eS ee | 1 
1882 noe ee ee | = | a ene ee 0 
1883 es ee ery ee rey ee ee ee ee ee ee, 0 
1884 —|— | o— -—|—-f-|-|; -—|-] -—]| 0 0 
ms | —|—| —| —]—|-| —-|-]-/| 11-1 -] —| @| & 
a ee ee] ee ee ee j—| 4 1 
mr | —| — | =| —f —) =F — | = Hl Hl | Hae) 
1888 less ieee] Gf oe] See Bp ee me om is | 15 
1889 se —|/—, 1; -|—-] —| 26] 2 
i. a oe ee ee ee oe 
1891 —|-!-i- -; —| - 1-—-,.—-] - 3,5 | 3,5 
(Ee a a ee ee ee ee ee oe 
1893 ee oe | am) ee a oa em TD 7 
1894 ee eee ee ee es es ee ee 9 
1895 ee, ee, ee a ee Ss ee 2 it- |) 2 9 
1896 —}—} =| —f—] —] i md ty i md om] 9,5 
1897 | 2) = =|. 4 —} —, 1) —) =] — | 10,5 | 10, 
1898 _ ai) Gelso!) Sc eel wet BT ae) oS ee 
1899 wot Bhan Peep ae a —| 2! 1! —| —I 2 | 105 | 12, 
1900 | —| —| —| —] -—| — ee |] om] oe Pe Bie 
1901 ee ee ee ee es ee oe = 3 | 125 | 15, 
1902 —~{| 1] —| —f} 1] —| —| —] 2! -—| —] 24 4 | 12 | 16 
1903 ~ eo see © te te ee tee oe ee or ee eC 
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| Gruppe I | Gruppe II Gruppe III } 
| Wahrend des Jahres Wahrend des Jahres Wahrend des Jahres) “fie! ol caprenag | 
Jahr | erkrank- | seein | erkrank- | ehisstheom erkrank- | einen } amaur. Idioten 
ten | ten ten | 
Prob. falle Prob.  fatie |Prob. falie Prob.) taille ae Prob.| ions | Prob. — a 
| | | I; | H | | 
1904 | —/| 3] — ah | t|—| +] @| =| —] 2) 8 | tp] 1% 
1905 Se 22 Se eee ee ee oe oe co iim | mw | @ 
“See eae 2 ie eae ee eee? oe. Te 
1907 ap Be a ee a See Ye Pa ae ah 
1908 1}—j; —; —]} 4) —| -—| 1) 4) —| —j| 4] 22 | 9 | 31 
1909 | —{; 3| —| —] 4] 1] —| 1) 4] 1] —|] 1] 2% | 7 | 8 
1910 bi Shel af oi Fi ot OL | SF | 3051 7 | 37, 
1911 oi i | 80 8) 4) eet ti =| 2S 6,5 41,5 
1912 2} 1/—{—f 3] 1/ —; —} 3) 1] —| —| 385) 65 | 45 
1913 1/—|; —| —j} 2); —{| —] 1] 2] —| —] 1] 41 6,5 | 47,5 
1914 :) Fe) =) =) Bt Fis] FF OS i | ES 6 51 
1915 :) 2) =i =) 6) t) | —-f 8) 8) —| 25 el 8 | oe 
1916 Si. | —] SF ai | £8 | 3) 1] 54 5,5 | 59,5 
1917 imi ws) 2 Sis] Oi ne Si aw | OT 7 el 8 | 
1918 6; —| —| 5] 6) —| 5] 2] 6| —| 5 525 4 | 56,5 
1919 1} 1]/—j| 1] 2) —j| 3] 3] 2) —] 5) 1] 515) 2s) 54 
1920 1) —| 3) 1) —{ 6] —]| 1} —| 6] —]| 475; 2 | 49, 
1921 2); -;}—| 24 2; 1) 2) 17 2) 1) 4) —] 44 | 25 | 465 
1922 3}—/—; 3] 3; —| 6| 1] 4; 1) 6) 1] 42 3 45 
1923 ti 4] 8] 21 8) Fi P| Sh at =| 2) Aa 2,5 | 43,5 
1924 3;/—| 2} —]} 3} -—! 2 } 3} —| 2) —|] 41s} 2 | 43, 
1925 —,/—{| 1/—/—|}—| 3'-] —| —| 4) —] 40 2 | 42 
1926 2,—) 2 2);—/ 2) -] 2;—|; 2 —]| 38 | 2 | 40 
1927 23 St Beet 2) BY PE 1; 6| —| 36 2,5 | 37,5 
ae | we El ee vee —| 32 | 35 | 35,5 
1929 | —| —| 6| —|] —| —| 6] —| —| —| 6| —| 9 | 4 | 3 
1930 —|—)| 47 —l—| —|] 41 —|}—} —]| 41 —/ 22 4 | 26 | 
Am 31. 5. | | | | | | I | | 
1930 Uber-, | | i | | | | | | 
| | oe | | | a | | | a | — | 
Summe! 38| 30 | 38 | 30|| 72| 24/ 72! 24] 85 | 30| 85| 30] —| — = — 


1 Vor 31. 5. 1930 gestorben. 


Schwachsinnige zusammenhangt, und teils auf die, durch die Erfah- 
rung mit diesen Fallen motivierte Annahme, dass die ausserordentliche 
Invaliditaét und schwierige Pflege, die besonders die etwas spateren Sta- 
dien der Krankheit kennzeichnen, als ein starker Faktor in der Rich- 
tung zur Asylierung wirken muss, habe ich es als motiviert erachtet, 
folgende Berechnungen auszufihren. 
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Die héchste Anzahl gleichzeitig lebender juv. amaurotischer Idio- 
ten zeigt (siehe Tab. 17) die Zehnjahresperiode 1913—1922 (oder 
1912—1921). Wéahrend dieser 10-Jahresperiode war die Anzahl gleich- 
zeitig lebender Falle 52.5+1,6. Wahrend dieser 10-Jahresperiode 
erkrankten im ganzen 40 Individuen. Wahrend der zuniachst vor- 
hergehenden 10-Jahresperiode erkrankten 44 und wahrend der 10- 
Jahresperiode 1907—1916, die héchste Anzahl, 52 Personen. Wahrend 
. jeder dieser 10-Jahresperioden tiberschritten laut dem Schwedischen 
Statistischen Jahrbuch ca. 1,200,000 Kinder in Schweden das Alter 
von 7 Jahren. Fiir die Erkrankungsfrequenz an juv. amaur. Idiotie wird 
also erhalten S =—0,0033 %, bzw. 0,0037 %, bzw. 0,0013 %. 

Da die Krankheit sich im Alter von 6,7 Jahren (mittleres Alter fiir 
das Ejintreten der Blindheit) einstellt und das mittlere Alter fiir den 
Tod 18,2 Jahre betragt, erhalt man also fiir die mittlere Linge der 
Krankheitsdauer 11, Jahre. Der mittleren Anzahl 52,5 gleichzeitig 
lebender Merkmalstrager entsprechen also 

52,5 : 
is” per Jahr neu Erkrankte. 
Dies gibt 
4,6 
~ 1,200,000 


= 0),0038 2%. 


Gehen wir also von einer Erkrankungsfrequenz in der Bevélkerung 
von 0,003 % aus, erhalten wir, Panmixie vorausgesetzt, die Prozentzahl 
H an Heterozygoten fiir juv. amaurotische Idiotie nach den bekannten 
Formeln (siehe JOHANNSEN 1926, S. 575) 


H = 20VS — 2S=1,2 %. 
Die Frequenz der R-Genen unter der Bevélkerung wird dann 
10VS = 0,62 2. 
Ausgehend davon dass die Frequenz von RR-Individuen in der Popula- 
tion S = 0,000038 ist, soll, bei Panmixie, die Frequenz der RR-Individuen 


unter den Elterngeschwistern zu RR-Individuen (WEINBERG 1908—09, 
1928; HULTKRANTZ und DAHLBERG 1927) 


14VS 


2 


VS 


= 0,31 9 erreichen. 


In unserem Material wurde die Frequenz fiir juv. amaurotische 
Idiotie unter den Elterngeschwistern zu 1,23 + 0,53 % gefunden, wenn 
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jeder Elterngeschwister so oft gerechnet wurde als Probanden (Gruppe 
III) unter ihren Geschwisterkindern vorhanden waren. Durch direkte 
Berechnung erhalt man 0,19 + 0,31 % (Tab. 30). Die Ubereinstimmung 
ist also statistisch befriedigend. 

Lenz (1919) und WEINBERG (1920 a) haben Formeln ausgearbeitet 
um den Zusammenhang zwischen »Haufigkeit der Abstammung aus 
Vetternehe und Haufigkeit der. Erbanlage» zahlenmassig darzustellen. 
Wenn namlich r die Frequenz des rezessiven Gens R ist, so gilt (Pan- 
mixie vorausgesetzt), dass die Wahrscheinlichkeit fiir die Entstehung 
eines RR-Individuums bei Vetternehe 


1 


ig f+ 15 r?) ist. 


Die Wahrscheinlichkeit fiir RR bei Panmixie ist r’. 
Wenn w die Frequenz von Vetternehen in der Bevélkerung in 
ihrer Ganze ist, so sind von allen RR-Individuen 


1 ae; 
Weg (erie 


Kinder von Vetternehen und 


2 


(1—w)r 


Kinder von tibrigen Ehen. In dem Material wird also die Frequenz b 
von Vetternehen 


w- . (r+ 15 r?) 
Sheets ne 
wer +15r?)+(1—w)r? 


in w-(14+ 15r) . 
~w+(A—r)+16r (WEINBERG). 





Bei Herausheben von r wird erhalten 


w-(1—b) 


vies 16b — wb — 15w 


Setzen wir nun w = 0,01 und b = 0,15 (die fiir unser Material gefundene 
Frequenz von Vetternehen), so erhalten wir 


r = 0,0038. 


Diese Zahl, 0,33 %, stimmt ja ziemlich gut mit der Zahl iiberein, die 
wir bei friiher ausgefiihrter Berechnung von r aus der Anzahl jahrlich 
erkrankter juv. amaurotischer Idioten erhalten haben, namlich 0,62 % . — 
Trotzdem diese Formel, wie von WEINBERG hervorgehoben worden ist, 
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nur Naherungswerte liefern kann, hat sie doch ein augenscheinliches 
Interesse als eine weitere Nachpriifung der von uns durch andere Be- 
rechnungsmethoden erhaltenen Zahlen fiir die Frequenz juv. amauro- 
tischer Idioten in der Bevélkerung. 

Bei der Bewertung der von uns schatzungsweise berechneten Hetero- 
zygotenfrequenzzahl 1,2 % und der R-Genenfrequenzzahl 0,62 % muss 
u. a. folgendes beriicksichtigt werden. Es ist namlich bei den For- 
schungen in den Kirchenbiichern an den Tag gekommen, dass die itibex- 
wiegende Mehrzahl dieser Familien in ihrer Aszendenz eine deutlich 
markierte Tendenz zu Anhaufung in Herden, in verschiedenen Teilen 
des Landes belegen, aufweist. Je weiter die Kirchenbiicherforschungen 
fortschritten, desto deutlicher wurde es mir, dass die Ahnen immer star- 
ker zu einer derartigen Anhaufung neigten. Es erschien mir von beson- 
derer Bedeutung dieses Verhialtnis einer speziellen Analyse zu unter- 
ziehen. Das Resultat dieser ist in Tab. 18 niedergelegt und in den 2 
Karten (Fig. 20—21), die auf Grund der Tab. angefertigt worden sind, 
veranschaulicht. 

Die Kirchspiele, aus denen die erforschten Vorfahren der juv. 
amaurotischen Idioten herstammen (siehe Fig. 20), sind auf 24 Gruppen 
(Gebiete), A—Z, verteilt worden. Von den zusammen 258 Kirchspielen 
haben 12 in diese verhaltnismassig begrenzten Gebiete nicht zweckent- 
sprechend eingefiigt werden kénnen. Diese 12 Kirchspiele sind in der 
Tabelle mit a—m nummeriert. Fiir jedes Kirchspiel ist in den Kolonnen 
3 und 4 der Tabelle 18 angegeben welche Geschlechter und wieviele 
Ahnen im betreffenden Geschlecht aus dem in Frage stehenden Kirch- 
spiel stammen. In den Kolonnen 5—7 ist eine Analyse der wahrschein- 
lichen Heterozygotenherde (siehe Fig. 21) versucht worden. Hierbei 
habe ich mich folgender Methode bedient. 

Solche Kirchspiele, wo saimtliche zu diesem Kirchspiel gehorigen 
Ahnen eines Geschlechts in anderen Kirchspielen haben weitergefiihrt 
werden kénnen, sind in Kolonne 5 mit I markiert worden. Man hat 
keinen Grund diese Kirchspiele als Heterozygotenherde zu verdachtigen. 
Wenn im Material Blutsverwandtschaft zwischen den Eltern der juv. am. 
Id. vorkommt, ist versucht worden dies fiir einen Schlusssatz in bezug auf 
Heterozygotenherde in der Weise zu verwenden, dass einer des gemein- 
samen Ahnenpaares in der Aszendenz als derjenige aufgefasst worden 
ist, der wahrscheinlich das rezessive Gen mit sich gebracht hat. Die 
Kirchspiele, aus denen dieses Ahnenpaar stammt, sind in Kolonne 5 mit 
O' oder 9 markiert worden (CG und Q wenn beide Probandeneltern von 
dem in Frage stehenden Ahnenpaar herstammen). Die Kirchspiele, wo 
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TABELLE 18. Die erforschten Vorfahren der juv. amaur. Idioten, ver- 
teilt nach geographischem Ursprung, nebst Versuch einer Analyse tiber 
die wahrscheinlichen Herde der Heterozygoten. 





Gebiet und 
Kirchspiel 


Bezeichnung 
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Familie Nr. 
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Zahl der 
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Ahnen 


Analyse der Herde 
(Siehe Text!) 


Bezeichnung 


Gebiet und 
Kirchspiel 
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Familie Nr. 


Zahl der 


Ahnen 
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| Analyse der Herde 


(Siehe Text!) 





A InOrebro Lan’: 


1 Lindesbergs 
Landgemeinde 
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die Ahnen ausserhalb der Inzucht fallen, sind in Kolonne 5 als weniger 
wahrscheinlich durch II markiert worden, und tiberdies wurde in Ko- 
lonne 7 die Bezeichnung fiir die als wahrscheinlicher erachteten Kirch- 
spiele angegeben. Wenn die Ahnen mehrerer Familien in das gleiche 
Kirchspiel gehéren, ist dieses Kirchspiel als wahrscheinlicherer Hetero- 
zygotenherd als die iibrigen angesehen worden. Die von diesem Ge- 
sichtspunkt aus wahrscheinlicheren Kirchspiele sind in Kolonne 6 mit 
O' oder 9 markiert worden, je nachdem es sich um Ahnen des Vaters 
oder der Mutter gehandelt hat. Die als weniger wahrscheinlich ausge- 
schlossenen Kirchspiele sind in Kolonne 5 mit III markiert worden und 
in Kolonne 7 ist iiberdies die Bezeichnung der als wahrscheinlicher be- 
_stimmten Kirchspiele angegeben worden. Wenn mehrere Kirchspiele 
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Die geographische Verteilung simtlicher Vorfahren. 


Fig. 20. 
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Fig. 21. Heterozygotenherde. 
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als gleich wahrscheinlich betrachtet worden sind, wurden die Zeichen 
CO oder Q in den resp. Kolonnen 5 und 6 fiir simtliche angebracht und 
die Alternative in Kolonne 7 angegeben. 

Schliesslich soll hinzugefiigt werden, dass bei — den wenigen — 
Geschlechtern, deren Ahnen innerhalb relativ kleinen Gebieten viel 
umgezogen sind, beim Ausschliessen aus Bequemlichkeitsgriinden relativ 
streng vorgegangen worden ist (Beispiel: Gebiet N, Gemeinde 13 wurde 
als wahrscheinlicher Herd fiir das Geschlecht 7 angesehen, da beide 
Eltern ihre Ahnen dorthin leiten, wenngleich es natiirlich zufolge des 
starken Umziehens irgend ein beliebiges Kirchspiel in der Gruppe N 
sein kann). 

Priifen wir nun die Resultate dieser Analyse in Tabelle 18, ergibt 
sich, dass wir die 59 Familien auf 23 Herde zuriickfiihren kénnen, 
die sich auf verschiedene Teile von Siid- und Mittel-Schweden ver- 
teilen. Die Herde bestehen aus reinen Landkirchspielen, die von den 
eigentlichen Kommunikationszentren oft relativ isoliert liegen. Wie aus 
der gleichen Tabelle hervorgeht, ist die Umsiedelungstendenz der Ahnen 
eine ausserordentlich geringe. Mit wenigen Ausnahmen haben wir es 
in bezug auf die Ahnen der Probandeneltern mit einer reinen Landbe- 
vélkerung zu tun, die hauptsachlich aus Landwirten, Bauern und land- 
wirtschaftlichen Arbeitern besteht. Schon in der Generation I, also den 
Probandeneltern, kommt dies zum Ausdruck, obgleich nicht in dem 
Grad wie fiir ihre Ahnen, wie sich aus untenstehender Ubersicht iiber 
die Berufe der Probandeneltern ergibt: 


A. Reine Landbevélkerung: 
22 Landwirte, Bauern, Pachtbauern und Meier. 
7 landwirtschaftliche Arbeiter. 
7 Dorfhandwerker. 
3 Fischer. 
3 Steinhauer. 
1 Kleinhausler. 


Summe 43 = 74 %. 





B. Ubrige: 
3 Mittlere Beamte. 
3 Untere Beamte. 
2 Fachgebildete Arbeiter. 
7 Arbeiter. 





Summe 15 = 26 %. 
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In Tabelle 19 habe ich ein zusammenfassende Ubersicht tiber diese 
Herde und die Familien gegeben, die in diese eingehen*. Wenn weder 
Co oder Q angegeben wird, bedeutet dies, dass sowohl viterlicher- wie 
miutterlicherseits Ahnen in diese Herde eingehen. Aus dieser Tabelle 
geht deutlich teils die Anhaiufung von Familien in den verschiedenen 
Herden hervor, teils auch die genealogischen Verbindungsglieder 
zwischen den verschiedenen Herden. In der Regel befindet sich, wie 
ersichtlich, die geographische Lage der als alternativ angefiihrten Hete- 
rozygotenahnen im niachsten Nachbarherd. Aber wir haben auch 


TABELLE 19. Tafel tiber die Herkunft der Vorfahren der Eltern der 
juvenilen amaurotischen Idioten von den verschiedenen Herden. 





Familie ret a = shaieeeuite: Herde | | Familie (CG == vaterlicherseits; 
© = mitterlicherseits) Q = mitterlicherseits)| 
'41 od (ev. B), 419 [6 A, 10; wenig wahrschein- 
20 A, 20 B oy, 24 9, 33, 36, 41 lich] 
| of (ev. A) 10 | 
1 > | 14d (ev. V), 22,32A 9 (ev. W) | 
(19 }18, 13 A, 21, %, 27 c, 27 9} 
|5, 37, 42, 43 6, 44, 44 A (ev. V), 49, 50 | 
, 38, 48 O (ev. I) 26 (ev. VY); 2A 9, 17 
11, 31.9, 40 d (ev. H), 409 20 (ev. U), 29, 14d (ev.S), | 
9, 9 A, 40 d (ev. G) | 14 9, 279 (ev. T), 29 9, 45) 
3, 3 A, 4, 16, 20, 20 B Q, 26 Q, | | 32, 32A OC, 32 A O (ev. S), a 
35, 48 d (ev. L), 48 O (ev. F) | © (ev. Y) | 
26d X 23 
12, 18 d (ev. M), 47, 48 d (ev. 1) é 15 d (ev. Z), 28, 29 d, 43 Q| 
18d an L), 18 9, 34, 46 (ev. W) 
6, 6 A, Z 15 do (ev. Y), 15 9, 24 d, 30, 39 | 
8 


Herde 











Beispiele fiir mégliche entferntere Verbindungen, z. B. Familie 48, 
miitterlicherseits, die entweder zu F oder I, vaterlicherseits zu I oder L 
gehen kann. Familie 14, vaterlicherseits zu S oder V, 32 A miitterlicher- 
seits zu S oder W. — In der Familie 20 B haben wir die interessante 
Erscheinung, dass 20 B viaterlicherseits zu Herd B und miitterlicherseits 
zu I geht, demnach Heterozygotenlinien zu zwei voneinander erheblich 
entfernt liegenden Herden. Ferner Familie 43, die vaterlicherseits zu E 
und miitterlicherseits zu W oder Y geht, also ein ahnlicher Fall. 


* Von Interesse in diesem Zusammenhang ist, dass sowohl Fam. fi und f2 wie 
auch @ auf Grund von Kirchenbiicherforschungen auf unsere Heterozygotenherde 
haben zuriickgefiihrt werden kénnen, namlich f: und f2 auf Herd G und a auf 
Herd W. 
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Die Tabelle ist in ihrer Ganze geeignet einen Beleg fiir die 
Bedeutung der Inzuchtpopulationen fiir das Ausmendeln von seltenen 
rezessiven Krankheiten zu geben und bildet eine weitere Stiitze fiir 
unseren friiheren Schlusssatz in bezug auf den rezessiven Erblich- 
keitsgang der juvenilen amaurotischen Idiotie. Es besteht kein 
Zweifel dariiber, dass, wenn die Kirchenbiicherforschungen noch weiter 
in der Zeit zuriick hiatten fortgesetzt werden kénnen, weitere Ver- 
wandtenehen, ausser den schon zahlreichen nachgewiesenen, hatten 
festgestellt werden kénnen, teils in der Form von zahlreicherer Bluts- 
verwandtschaft zwischen Probandeneltern in der gleichen Familie, teils 
in der Form von Blutsverwandtschaft zwischen zwei oder mehreren, 
bisher als verschiedenen Geschlechtern angehGrig registrierten Familien. 
Eine Priifung von Tab. 18 ergibt, dass z. B. in das Kirchspiel Vase von 
Familie 20 A nicht weniger als 19 Ahnen, von 20B 8 und von 33, 29 
fiihren. Dass die letzteren — wenn dies der Zustand der Kirchenbiicher 
gestatten wiirde — gemeinsame Ahnen mit den ersteren erhalten wurden, 
ist wahrscheinlich. Nach Harplinge geht Familie 18 mit 4, Familie 34 
mit 31 und Familie 46 mit 12 Ahnen, etc. 

Fiir die Familien 3 und 3 A, 44 und 44 A, 6, und 8, ist es uns 
gelungen den Heterozygotengang insofern klarzulegen, als ein gemein- 
sames Ahnenpaar, Stammpaar, auf welches saimtliche Heterozygoten- 
linien bezogen werden kénnen, fiir jedes dieser drei Geschlechter nach- 
gewiesen worden ist. — Vgl. LUNDBORGs (1913) Analyse der Myoclonus- 
epilepsie und HANuwaRTs (1924) von u. a. der Hereditirataxie. — Einer 
der beiden Eltern in jedem dieser Stammpaare diirfte mit grosser Wahr- 
scheinlichkeit heterozygot gewesen sein. 

Fiir die Familien 6 und 6 A, 9 und 9 A, 13 und 13 A, 20, 20 A und 
20B, 32 und 32A ist es trotz energischer Kirchenbiicherforschungen nicht 
gelungen samtliche Heterozygotenlinien auf bzw. ein gemeinsames 
Stammpaar zuriickzufiihren. Ganz speziell lockend sind 20, 20 A und 
20 B gewesen. Wir haben hier ja nicht weniger als drei Probandenfami- 
lien, die sich im Verlaufe der Kirchenbiicherforschungen schliesslich als 
miteinander verwandt herausstellten. 20 A geht vaterlicher- und miitter- 
licherseits zum Herd B, 20 B vaterlicherseits gleichfalls, dagegen 20 B 
miitterlicherseits zu I und desgleichen 20 sowohl vaterlicher- wie miitter- 
licherseits zu I. Hier kénnte man mit vollem Recht erwarten auch 20 
vaterlicherseits und 20 A vaterlicherseits mit einem I-Herdgeschlecht 
oder B-Herdgeschlecht verwandt zu finden, womit die Heterozygoten- 
linien mit hoher Wahrscheinlichkeit klargelegt waren. Die Schwierig- 
keiten, in diesen Kirchenbiichern (von dem friihen 18. Jahrhundert} 
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weiterzugelangen, haben indessen uniiberwindbare Hindernisse zur 
Beendigung dieses Versuches von genetischer Beweisfiihrung fiir dieses 
Geschlecht in den Weg gelegt. 

Um nun zu der gefundenen approx. Heterozygotenfrequenzzahl 1,2 % 
zuruckzukehren, so muss also damit gerechnet werden, dass diese Zahl, 
die unter der Voraussetzung von Panmixie berechnet ist, fiir die Popula- 
tionen in den Herdgebieten und angrenzenden Teilen zu niedrig, fiir die 
Lakunen dazwischen zu hoch ist. Wahrscheinlich muss man in den Po- 
pulationen dieser Herde eine héhere durchschnittliche Inzuchtfrequenz 
erwarten als in der Bevélkerung in ihrer Ganze. DAHLBERG (1929) hat 
Formeln aufgestellt, mit denen man den Grad von Inzucht in einer Be- 
vélkerung von einer bestimmten Gr6ésse unter der Voraussetzung einer 
gewissen durchschnittlichen Kinderanzahl einschatzen kann, die den 
gleichen Effekt wie Panmixie hat. DAHLBERG hat durch seine Berech- 
nungen gefunden, »dass Inzucht bei »normaler» Haufigkeit ohne Einfluss 
ist, d. h. keine Abweichungen von Panmixie hervorruft, wenn die 
Grésse der Population irgendwie zwischen 1000 und 2000 Individuen 
liegt». — »Einer gewissen, gegebenen Inzuchthaufigkeit entspricht 
also eine bestimmte Populationsziffer, bei welcher diese Inzucht 
wirkungslos ist». Wenn namlich P,, P;, P;, P, die empirischen Fre- 
quenzen der resp. Ehen zwischen Elter und Kind, zwischen Ge- 
schwistern, zwischen Elterngeschwister und Geschwisterkind, zwischen 
Geschwisterkinder sind und p,, pz, Ps, ps theoretisch berechnete resp. 
Frequenzen fiir Panmixie sind, so ist die Inzucht ohne Wirkung, wenn 


a): 4P, + 4P, + 2P; + P, = 4p, + 4p. + 2p, + py. 


¢ 
Nun ist pi; = ee worin c = Anzahl Kinder pro Familie und n= die 


Grésse der Population ist (Individuen die in die Ehe nicht eingehen © 


werden nicht mitgerechnet). 
4c 4c(c — 1) _ 2c(c—1) 


Beim Ejinsetzen dieser Werte wird erhalten: 


3 2 eal 
b): 4P, +4P,+2P,4+P,= 7 + +ee—S. 


Mit diesen Formeln ist eine Berechnung der Populationsgrésse in den 
Isolaten (im Sinne von WAHLUND, 1928) ausgefiihrt worden. — In un- 
serem Material ist P; = P, = P; =0, P; = 0,15. Die Totalanzahl Kinder 
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TABELLE 20. Die Stellung der. juv. amaur. Idioten in der Kinderreihe. 




















d 
| Kinderszahl | Zahl der | Zahl oer Merkmalstriger 
2 Jal hava mit | ——— ee = 
lanrdber oa nebenstehen-. | we der laufenden Nummer 
der Kinder- , insgesamt |—-~——— 
Familie sina 11/2/3/4/5/6/7/8/ 9/10/11 
1 7 | 7|— —|—'- — 
2 7 10 OB et | |] 
| 3 9 13 3; 6; 4/- _ — 
| 4 7 14 3/4; 4, 3;-—|;— — _ 
5 8 12 3; 1) 2}; 3; 3}/— — 
6 6 13 OD Dy Sy 2 a = —~ — 
7 7 18 1; 4; 1} 1; 4] 4) 3 = ~ 
8 9) 18 3; 2; 4) 2) 4; 3; 0] 0!- — 
9 ae se = = ey ™ = = 
10 1 3 0; 0] O; 1!) 1); OF 1) OF} OF} OF— 
11 2 7 POL 1), OF 2) OF Fi bs Ty Ore 
I. 
Kinderzahl Zahl der | Zahl der Mer ened 
[7 Jahre und | Familien mit —-—— —- — 
dertiias | nebenstehen- mit bo laufenden Nummer 
~_— per] pre | der Kinder- |——-—-— ————______ — 
_— | ae 1/2;)/3/4/5|6/7!8{9{10/11] 
| 1—11 | 59 28 | — Poedll Booed —- —};—!— 
| 2—11 52 ZY }-28") = —|—- —'|- : - — 
3—11 45 (15) 18) 17) —| — - -|— 
4—11 36 | 12 12 | 13 | 13; - — —|— 
5—11 29 / 9! 8! 9 10) 16, — an ne eet 
6—11 21 | Oy Pi 71 Fe ar ae oe pe a — 
| 7—11 15 5| 6] 6; 4/11! 7; 5';—/;-/-—-|]- 
8—11 8 a 2 Bb ST | Ep | S| 
| 9—11 3 1; 0; 1; 1] 3] oO] 2; 1) 1) - 
| 10-11 | 3 | 2 2) 3) Sy By ey EP OT 
| 1 2 ‘|e +] ©) #1 & 2] 4] 21] @} 0 


in den 59 juv. amaur. Idiotenfamilien ist 313, d. h. 5,3 per Familie. 
Setzen wir nun c = 5,3, was natiirlich zu hoch ist, so erhalten wir nach 


Einsetzen und Auflésen der Formel nach n, 


n= 650 (approx.). 
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TABELLE 21. Altersaufbau der Probandengeschwister. [{Juv. amaur. 
Idioten sind in der Tabelle nicht mitgezdhit.] 





Gruppe I Gruppe II Gruppe III 
Wahrend des AIl- \Wahrend des Al- 
Samoa VON | Te omer 
| intervalles | 


Jahre intervalles | B intervalles | 
| eobachtun ing 
waren un- | smnieneten g _j| waren un- | Beobachtung Beobachtung 


BSscaious waren un- | a 
| ter Beob- | |. ,| tiber- || ter Beob- | tiber- || ter Beob- | |... | iiber- 
achtung ilebend tot | haupt| achtung eee base haupt|| achtung eben oad haupt 


z b rit! als» 1 ft] uo b | 1 |t| 





. . lWahrend ‘aes Al- 
Bei Beginn | tersintervalles 


des Alters- | traten ausser 


Bei Beginn | 
Alter des Alters- | 


Bei Beginn 





Totgeborene | 2 
0-1 | 
2—5 

6 

7—10 
11—15 
16—20 
21—25 
26—30 
31--35 
36—40 
41—45 











1650 | | rages ee 
Summe | | 16) 114 | 29 | 27) 








Rechnen wir anstatt dessen mit c — 2, erhalten wir 

n= 130 (approx.). 
Diese letzte Zahl darf nur als ein sehr ungefaihrer Ausdruck fiir die 
Gréssenordnung der Isolate betrachtet werden, aus denen unser Material 
zu gewissem Teil herstammen sollte. 

Bevor wir zu einem Bericht tiber die belastungsstatistischen Unter- 
suchungen an verschiedenen Kategorien von Angehérigen zu den juv. 
am. Idioten iibergehen, wollen wir in Kiirze teils die Sexualproportion 
der juv. am. Idioten, teils die Zwillingsgeburten in diesen Geschwister- 
kreisen sowie schliesslich die Stellung der juv. am. Idioten »in der 
Kinderreihe» erértern. 

Von unseren 115 Merkmalstragern sind 61 CG’ und 54 Q. Die Sexual- 
proportion in Schweden ist im Alter von 7 Jahren (1911—1920) 104 
Knaben auf 100 Madchen. Fiir unser Land sollte demnach die Er- 
wartung 58,6 CO’ und 564 Q sein. Mittlerer Fehler 5,1. Also eine gute 
Ubereinstimmung zwischen Erwartung und ‘Erfahrung. 

Die Stellung der juv. am. Idioten in der Kinderreihe ist in Tab. 20 
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TABELLE 22. Altersaufbau der Probandengeschwister. Probanden- 
methode. [Juv. amaur. Idioten sind in der Tabelle nicht mitgezahlt.| 








Gruppe I Gruppe | Gruppe III 





lWahrend des Al-|..,_. _|Wahrend des Al-|_.. ._. _|Wahrend des Al- 
tersintervalles | tersintervalles om ae | tersintervalles 
traten ausser . traten ausser 


intervalles | a aaa { intervalles | 
Beobachtung ain ee | Beobachtung | Beobachtung 


| waren un-| __ 
iiber- || ter Beob- | | jiber- || ter Beob- | 


| @ o 
achtung | haupt|| achtung © | haupt}| achtung ‘oan a 


z b |; 1 ]t] wu - + 2 12) we ] 


| Bei Beginn 
Alter | des Alters- 
Jahre _| intervalles 
| waren un- 


lebend, tot | 
| 





| ter Beob- | | 
| lebend' tot 


| 





0—1 
2—5 
6 
7—10 
11—15 
16—20 | 
21-25 | 
26—30 
31—35 
36—40 
“45 | 
46—50 | 
Summe | | | | — 260 | | 255 |45! : 


Totgeborene | 























dargestellt. Wie man sieht, ist die Verteilung auf die verschiedenen 
Nummern vollkommen zufallsmassig. Die erste Halfte Nummern in der 
Kinderserie umfasst 46 Individuen, die letztere 53. 16 Individuen liegen 
in der Mitte. Die zufallsmissige Verteilung wird noch starker in Tab. 20 
(II) hervorgehoben, die aus der ersten Tabelle durch Summierung von 
unten erhalten worden ist. Wenn die Verteilung eine volkommen gleich- 
férmige ware, sollten die Horizontalreihen konstant sein. 

In bezug auf die Zwillingsgeburten kommen 5 derartige vor (4 in 
Gruppe I, 5 in Gruppe II und III). Von diesen 10 Zwillingen sind 2 juv. 
amaurotische Idioten, namlich 1 in Familie 23 (Sekundarfall in Gruppe I, 
Proband in Gruppe II und III) sowie 1 in Familie 26 (Sekundarfall). Die - 
Zwillingsgeschwister beider sind in sehr friihem Alter gestorben. — 4 sind 
gesund (Familien 19 und 40) und 2 (in Familie 17) haben noch nicht das 
Alter erreicht, in dem sich juv. amaurotische Idiotie manifestieren kann. 
Berechnet man auf eine wie grosse Anzahl von Geburten eine Zwillings- 
geburt eintrifft, werden durch direkte Zahlung erhalten: in Gruppe I 43, 
in Gruppe II 48, in Gruppe III 58 Geburten. Rechnet man nach der Pro- 





Z 
oat 
= 
S 
:<) 
= 
n 
Zz 
a 
Ee 
nD 
= 
io) 
e 


TABELLE 23. 


Geisteskrankheiten und andere Anomalien (ausser juv. amaur. Idiotie) bei den Probanden- 


geschwistern. 


(Juv. amaur. Idioten sind in der Tabelle nicht mitgezdahlit.) 








| Gruppe 


| Alters- 
intervall 


Zahl der re 


| 











anderen 


| 
Probanden- | Geisteskranken | Picea 


geschwister 





bei Beginn| — | 
des Alters-| Zu- | , 
intervalles ened lepsic | phrenie 


Probanden- 


geschwister 
bei Beginn 
des Alters- 
intervalles 


Geisteskranken | 


Zu- 
sammen 


Epi- 
lepsie 


Oligo- | 
phrenie | 


anderen 
Anomalien 





12 14 
83 
44 





136 
99 
46 











Summe: || 
davon: | 











0—10 
11—20 
21—30 
31—40 

| 41—50 








‘Summe: 
davon: 





0—10 
11—20 














Summe: 
davon: 
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TABELLE 24. Erkrankungswahrscheinlichkeit W (in Prozent) der 
Geschwister der Probanden. (Direkt und nach der Probandenmethode 
berechnet.) 





Gruppe 


L i | ML 








Proban- | Proban- | Proban- 
| denme- | denme- | denme- 
| thode | thode | thode 


Epilepsie Z| | 2 | 2 

(LUXENBURGER) N | | 62,3 | | 123,8 
W) | 32 | | 1,6 

(BRUGGER) N | | “Gate 135,3 
Ww) | 1,5 





| 
| 
| 
| 
| 





Oligophrenie Z| | 6 
| | 99 








| Taubstummheit 


| Dementia pre- 
| COx 


|Man.-depr. Irre- | | 
sein b (56,5 











‘Dem. paralytica 14,5 16,5 


bandenmethode werden bzw. 55, 52 und 61 Geburten per Zwillings-— 
geburt erhalten. Als Zahl fiir die Normalbevélkerung ist eine Zwillings- 
geburt auf ung. 80 Geburten berechnet worden. 

Wenn wir nun zu einem Bericht tiber die belastungsstatistischen 
Untersuchungen gewisser Kategorien von Angehorigen zu den juv. amau- 
rotischen Idioten tibergehen, haben wir zuerst das Material zu erwah- 
nen, das uns hierbei zur Verfiigung gestanden ist. 

Probandengeschwister. Wie aus Tab. 3 (S. 220) hervorgeht, sind 
simtliche genealogischen Angaben betreffs derselben zufriedenstellend. 
Tab. 21 gibt eine Ubersicht iiber den Altersaufbau (direktes Zihlen). 
Tab. 22 eine entsprechende laut der Probandenmethode. Tab. 23 gibt 
eine Ubersicht iiber den Altersaufbau in 10-Jahresperioden sowie das 
Vorkommen von pathologischen Befunden. In Tab. 24 sind die Resul- 
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tate der Berechnungen iiber die Erkrankungswahrscheinlichkeit fiir die 
verschiedenen Geisteskrankheiten, Epilepsie, Oligophrenie etc. zusam- 
mengestellt. Wir haben hierbei bei der Morbiditatsberechnung das von 
WEINBERG und Ripin (1914—1915 bzw. 1916) angegebene »abgekiirzte 
Verfahren» benutzt. In bezug auf die Epilepsie haben wir die Korrek- 
tionsmethode von LUXENBURGER (1928) verwendet. 

Das Morbidititsrisiko W fiir das Erkranken an einer gewissen 
Krankheit wird bekanntlich erhalten, indem man die Anzahl Erkrank- 
ter Z mit dem Quotienten N zwischen der gesamten, unter Risiko durch- 
lebten Zeit, und der Lange der Zeitperiode dividiert. 


, 1002 
W= NV %. 
Das abgekiirzte Verfahren zur Berechnung des Morbiditatsrisikos basiert 
auf zwei Voraussetzungen: teils dass das Risiko fiir eine Person an einer 
gewissen Krankheit zu erkranken fiir jedes Alter in der Risikoperiode 
gleich gross ist, teils dass die Austritte aus der Risikoperiode sich gleich- 
miassig tiber die Periode verteilen. Wenn die Anzahl unter Beobachtung 
stehender Personen zu Beginn der Risikoperiode a und am Ende der- 
selben 6b ist, so erhalt man unter diesen Voraussetzungen n=*> P, 
Bezeichnen wir die Anzahl im Alter z unter Beobachtung stehender 
Individuen mit b,, erhalten wir ftir die verschiedenen in Frage kommen- 
den Krankheiten, wobei wir die Risikoperioden anerkennen, die im 
Forschungsinstitut von RUDIN in Miinchen festgestellt worden sind, 
folgenden Ausdruck ftir N: 
Dementia praecox: Risikoperiode 16—40 Jahre. N = $ (bye + ba). 
Psychosis manico-depressiva: Risikoperiode 21—50 Jahre. N= 





4 (be + Be; }. > 
Dementia paralytica: Risikoperiode 31—50 Jahre. N =4(b;; + b;). 
Oligophrenie: Manifestationsalter 10 Jahre. N = Dy. 
Psychopathie: » » » N = Dy. 


Epilepsie (laut LUXENBURGER): Risikoperiode 0—1, 11—30 Jahre. 
1 : 5 
Jahre. N = (2 by +- 31 b, + 29 by;). 


Fiir die juv. amaurotische Idiotie ist von uns das Manifestationsalter 
zu 7 Jahren bestimmt worden und fiir Taubstummheit ist dieselbe 








} 
i 
i 
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auf 2 Jahre angesetzt worden. Der mittlere Fehler fiir W ist nach der 
Formel 
W(00— W) | 
aia eel 
berechnet worden, worin N die direkt berechnete Bezugsziffer ist. 

Mit Hilfe von Obenstehendem haben wir nun fiir die Probanden- 
geschwister folgende Werte (siehe Tab. 24) fiir W gefunden (mit der 


Probandenmethodenberechnung): Epilepsie in Gruppe I: 2,8 %, in Gruppe 


TABELLE 25. Altersaufbau der Stiefgeschwister der Probanden nebst 
Geistes- und Nervenkrankheiten. 


Gruppe III. 





. Per - Zahl d 
Bei Beginn | Wahrend des Altersintervalles traten Pinel 
1] | des Alters- | ausser Beobachtung F 
Alter. Z ken 
lahee intervalles | ee eee irs 
Zz eee ee | lebend tot | tiberhaupt 


en 1 t 





| 
Epilepsie | 
| 





0—5 27 ; | | 
6-10 | 21 | | 

11-15 |; 17 | - | 

16—20 so | | | 

21—25 10 

26—30 | 6 

31—35 2 

Summe: | — | 
davon: | = - 19 

















II: 1,5 %, in Gruppe III: 1,2 %. Diese Zahlen wurden mit der Formel 
von BRUGGER erhalten. Die entsprechenden Zahlen bei direkter Be- 
rechnung (Reduktionsmethode) sind, fiir I: 1,7 %, fiir Il: 1,2 %, fiir III: 
10 %. Mit der Berechnungsweise von LUXENBURGER erhalten wir, laut 
der Probandenmethode, fiir I: 3,2 %, fiir II: 1,6 %, fiir III: 1,3 %. Die 
entsprechenden Zahlen laut der Reduktionsmethode sind, fiir I: 1,9 %, 
fiir II: 14 %, fiir III: 1,1 %.— Wie aus Tab. 24 hervorgeht, haben wir 
nur einen Epilepsiefall, weshalb kein mittlerer Fehler berechnet wurde. 
Oligophrenie (Probandenmethode bzw. Reduktionsmethode): fiir I: 0, 
fiir II: 10409 % bzw. 1,8 + 1,2, fiir II: 18411 % bzw. 2,24 1,3 %. 
Taubstummheit: fiir II: 1,3 % bzw. 0,7 %, fiir II: 1,1 % bzw. 06 %. 
Von ubrigen Psychosen ist kein Fall vorgekommen. 

Sehen wir nun nach welche Werte fiir die Erkrankungswahrschein- 

Hereditas XIV. 28 
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= 26. Altersaufbau der Probandeneltern nebst ooite in 









































giten 1 





Bei Beg 
es Alte! 
rvalles 
ren un! 
eobacht 




















Gruppe I Gruppe “s 
Bei Beginn | Wahrend des Alters- || Bei Beginn | | Wahrend des Alte 
Alter des Altersin-| intervalles traten |iqes Altersin-| intervalles traten 
| Jahre |tervalles wa-| ausser Beobachtung jitervalles wa-| 2USser _Beobachtuy 
| = ren unter | || ber | Tem unter |” sae | ihe 
| Beobachtung | on tot | haupt Beobachtung)leb lebend| tot ial 
| b | 1 | t | 2 b | | t 

| | | | | | 
| O—10 | 60 [a] a 93 ;} — | = - 
| 11-20 60 } — on 93 } — | ioe Ta 
21-30 60 } — — |} 93 (ee! 1 
31—40 60 Ss | 4 | ®@ 92 | 8 | 4 12 
41—50 48 7; — | 17 80 | 20; 1 2 
51—60 31 } 2 | 1 | 24 59 | 36 |, 4 40 
61—70 | se 19 17 | — li 
71-80 | 2 1 |. 2 2 {a 1 2 
81—90 | = —~ jj}; —}] = — | —|] —] - 
| Summe:| — | 54 6 | 60 — | 32 | 11 | ® 

| davon: |) | | | | 

| | | | | 
Probanden- 0-10 || 76 | — | — | — a 
methode | 11—20 76 _ ae 143 Lee Ps 4 
21—30 ee ee = jf =| 4 I 
31—40 76 | 10 5 | 15 142 | 10 7 ti 
41—50 61 23 — | 2 15 | @) 1 4 
51—60 38 30 1 | 31 96 | 68 | 4 7 
61—70 7 | &] —|{ 5 4 | 2) — | a 
71—80 2 =. | i; @ 3 | 2 | 1 3 

81--90 || — — — | - = |} — | — 

Summe| _ | 69 7 76 || — | 129 | 14 | 18 





lichkeit W fiir Epilepsie, berechnet fiir eine Durchschnittsbevdélkerung, 
erhalten worden sind, so hat LUXENBURGER (1928) unter Einschluss des 
Materials von ScHULZ (1927), zusammen 1127 Individuen betragend, 
diesen Wert auf 0,29 % berechnet. BRUGGER (1929) hat hierzu sein 
eigenes Material von 594 Individuen gefiigt und fiir das gesamte Mate- 
rial von LUXENBURGER, SCHULZ, BRUGGER, KATTENTIDT und GOPPEL 
(Material 4127 Képfe) die Zahl 0,45 % festgestellt. MAGG (1929) hat 
fiir sein Material (Bezugsziffer 561 Individuen) die Zahl 0,30 berechnet, 
GOPPEL (1928) (Bezugsziffer 448 Individuen) 0,5 %. 

Fiir Oligophrenie hat LUXENBURGER fiir sein oben genanntes Ma- 
terial, aus 580 Individuen bestehend, den Wert 0,28 % gefunden. Die 
entsprechende Zahl fiir das Material von SCHULZ (1927), bestehend aus 
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teskeranette” und andere Anomalien unter den Probandeneltern. 
ie Gruppe III Zahl? der | 
ss » Dagi Wahrend des Alters- | 
ta “ ae intervalles traten Geisteskranken | _. | 
bachtuygervalles wa-| ausser Beobachtung | | 
——— unter RE i¥ | ai ee | 
| tibe shew innit tot | wil Zusam- | Oligo- — 'Psycho-|Unklare| Taub- |Trunk-| 
haup b pa men | phrenie a? pathie | | | heit | sucht | 
¢ } wu | Irresein | | chose | | 
Nl ] 
111 ae ae 2/ 2 ss ae ee ee ee 
 _f— 1 —-|- — 1 - — an a — 
| \ 111 _ 1 AC 3 ~ 1 De | 1 ~- 2 | 
1 | ye 110 10 6 16) — - _ coalat lias 1 3 | 
ee 23 2 25 | | 1 - ae a ami 
0 69 36 6 | 42 | —- | = = = ra ee — | 
rh 27 i -| oF — oe - }/-—-]|-|]-]-| 
: 4 2 So a a ee eee ee ee ee 
y4 2S a ee eee ee ee eee ee 
9 9 | 16 | 111 a ae ei ei eh] & | 
| 3d,49/1d,19/10,19) 29 | 1d | 10d 5d 
| eof oe of = ae eee 4 
4 169 ,  — =— | | | | | 
, 169 ; —}| — | — | a | | | 
moi 6] —| 1] ft | | | | 
we 168) 12 | | 21 | | | | 
9 147 | 31; 2) 3 | | 
7 114 | 74 | a | 81 | 
, | 2% | —- | 28 
2 ie? Gn ae | | | | 
| 1 | 1; — | 1 | | | | 
7 | 149 | 20 | 169 | | | | | | | 


1 1 Fall von Oligophrenie und 1 Fall von Trunksucht (im Alter von 31—40 
Jahren) gehéren zur Gruppe II und III. Die tbrigen Falle gehéren zur Gruppe I, II 
und III. 


547 Individuen, ist 0,53 %. Fitr BRUGGERs eigenes Material ist der Wert 
0,43 %. MaAGG hat die Zahl 0,71 %, GOPPEL 0,67 %. 

Fiir unser Material haben wir héhere Zahlen gefunden, aber an- 
dererseits ist unser Probandengeschwistermaterial so klein, dass die 
Differenzen nichts aussagen. Dagegen haben unsere Zahlen in einer 
anderen Hinsicht grésseres Interesse. Fiir Kurs (1927), auf einer litera- 
turkasuistischen Auslese basierten Auffassung der Heterophinie, gibt 
unser Material keine Stiitze ab. Von seinen als heterophane Manifesta- 
tionen angefiihrten Krankheiten haben wir in unserem Probanden- 
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geschwistermaterial nur 1 Fall von Taubstummheit sowie 3 Falle von 
Oligophrenie, gegeniiber 107 Falle von juv. amaurotischer Idiotie in 
den Probandenfamilien, welche Befunde, wie auch die unten folgenden, 
bestimmt gegen die von Kurs sprechen. Und auch wenn wir einige 
weitere Falle von Taubstummheit bzw. Oligophrenie in unserem Ma- 
terial gefunden hitten, resultierend in einem so erh6hten Wert von W, 
dass die Differenz gegeniiber den oben genannten »Normalwerten» 
statistisch sichergestellt ware, so lage die Erklarung wesentlich naher, 
dass die stark erhéhte Inzuchtfrequenz in unseren Familien ja die Még- 
lichkeiten fiir das Ausmendeln auch von anderen selbstaéndigen rezes- 
siven Krankheiten vergréssert. Von Interesse ist ferner dass wir keinen 
Fall der infantilen Form von amaurotischer Idiotie in unserem Material 
gefunden haben. 

Wir gehen hiermit zu einer Priifung der Stiefgeschwister der juv. 
amaurotischen Idioten iiber. Ihre Anzahl betragt 38. Hierzu sei aber 
bemerkt, dass ich fiir die 11 Halbgeschwister zu Familie 22 nur die 
Auskunft erhalten habe, »dass alle gesund sind». Fiir die tibrigen 27 
liegen dagegen zufriedenstellende genealogische Angaben (siehe Tab. 3) 
vor. Tab. 25 gibt eine Ubersicht iiber ihre Altersverteilung in 5-Jahres- 
intervallen sowie iiber die pathologischen Befunde. Eine Durchfor- 
schung des Materials in bezug auf Krankheiten von grésserem Interesse 
fir unsere Untersuchung hat folgendes Resultat gegeben: 1 Fall von 
Epilepsie (Familie 41). Der Fall muss als ein Fall von genuiner Epi- 
lepsie rubriziert werden und Anhaltspunkte dafiir, dass es sich um einen 
— atypischen — Fall von juv. amaurotischer Idiotie handeln kénnte, 
fehlen, wie aus dem Journal hervorgeht. Unser Stiefgeschwistermate- 
rial ist ja — was in der Natur der Sache liegt — klein. Es sei nur 
hervorgehoben, dass das Fehlen von juv. amaurotischer Idiotie in dem- 
selben gut damit iibereinstimmt, was wir bei einer seltenen rezessiven 
Krankheit zu erwarten haben. 

In bezug auf die Eltern der juv. amaurotischen Idioten ergibt sich 
aus Tab. 3 bzw. 4, dass sémtliche, ausgenommen der Vater in Familie 
31, bekannt und erforscht sind. 3 von diesen sind ausserehelich gebo- 
ren. Tab. 26 gibt eine Ubersicht ihrer Altersverteilung und der patho- 
logischen Befunde an denselben. Tab. 27 zeigt die Resultate der Be- 
rechnungen tiber die Erkrankungswahrscheinlichkeit, W, teils mit di- 
rekter Berechnung, teils mit der Probandenmethode. Wie ersichtlich 
haben wir folgende Werte erhalten: Fiir Oligophrenie [Prob.-Methode 
bzw. direkte (Redukt.-) Methode] Gruppe I: 2,6 bzw. 1,7 %, Gruppe II: 
21415 % bzw. 2,2+ 1,5 %, Gruppe III: 18+ 1,3% bzw. 18+ 1,3 %. 
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TABELLE 27. Erkrankungswahrscheinlichkeit W (in Prozent) der 


Probandeneltern. 





| 
| 


Gruppe 


_ - = 
| Proban- | | Proban- | Proban- | 
denme- | denme- | denme- | 
thode | thode | thode 





3 3 


Oligophrenie | | | 
| 9% | 143 169 


2,1 1,8 


+ 1,5 | #1, 


Man.-depr. Irre- 
sein 


— 
Stn 
uo 


. 


He 
bo 
oc - 


Psychopathie 


res 
or) 


Epilepsie 


Dementia prz- 
cox 





Dem. paralytica N| 45,5 75,5 | 119 


Fiir Psychosis manico-depressiva: Gruppe I: 5,3 + 3,3 %, bzw. 
4,44 3,0 %, Gruppe Il: 33420 % bzw. 2,6+1,8 %, Gruppe III: 
28+1,7 % bzw. 2,2 + 1,5. 

Fir Psychopathie: Gruppe 1:2,+1,3 %, bzw. 3,34+2,3 %, Gruppe II: 
424+ 2,1 %, bzw. 22+ 1,5 %, Gruppe III: 414+ 1,9 % bzw. 1,8 + 1,3 %. 
Epilepsie, Dementia praecox, Dementia paralytica: Kein Fall. 

Die W-Werte fiir die Durchschnittsbevélkerung fiir Dementia prae- 
cox sind am oben genannten vereinigten Material von LUXENBURGER 
und SCHULZ zu 0,8 % festgestellt worden, fiir das vereinigte Material 
von LUXENBURGER, SCHULZ, BRUGGER, KATTENTIDT und GOPPEL zu 0,75 
%. MaGG (Bezugsziffer 426) hat 0,47 %. Fiir manisch-depressive Psychose 
sind die entsprechenden Zahlen 0,41 % bzw. 0,15 %. Fiir Dementia para- 
lytica sind die entsprechenden Zahlen 1,73 % bzw. 0,55 %. MAGG hat (Be- 
zugsziffer 300) 0,33 %. Fiir asylierte Psychopathien hat BRUGGER fiir 
sein Material die Zahl 0,43 % gefunden. — Oben genannte Zahlen fiir 
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TABELLE 28. anita. der 


Geschwister der Probandeneltern. 




































































| | ~ Gruppe I Gruppe II “Gruppe Ill 
as es, ane || aed 7 : mer 
pn _ penne Wahrend des Altersinter- _ ye Wahrend des Altersinter- _ pt Wahrend des Altersinter- 
ices Alters’ valles traten ausser Be- || ..| Valles traten ausser Be- ||. i valles traten ausser Be- 
Jahre intervalles | shen tleheian intervalles | nae oi intervalles or en 
waren un-| - 8 waren un-| 8 waren un- 8 
ter Beob- |——__,_—__,__ ter Beob- |- a ary > ter Beob- oa 
achtung |iebend | tot | tiberhaupt a we tot hoe achtung |lebend| tot | tiberhaupt 
Z b pa | t | u | i | b 1 t u 
| | | | | 
'Totgeborene | - jo | — | - | 3 | 3 _ 3 3 
0—1 300 (7)! io | 425(7) | — | 45 | 45 503 (24) - 60 (5) 60 (5) 
2--5 267 (7) 19 (1) 19 (1) 380 (7) | | 26 (1) 26 (1) 44319) | — 30 (1) 30 (1) 
6 | 248 (6) == 2 2 354 (6) = | a | 2 413 (18) | | 3 3 
7—10 | 246 (6) 3 3 352 (€) | i?*? } 7 410 (18) | 10 10 
11-15 =|; 243 (6) : 3 345(6) | — | 3 | 3 400 (18) - | 8 3 
16—20 | 240(6) | 2 8 10 342(6) | 3 | 10 13 397 (18) 3 | 12 (2) 15 (2) 
21—25 | 230(6) t 5 9 329 (6) 4 | 9 13 382 (16) 4 11 15 
26--30 || 221 (6) 8 9 17 316 (6) ss i|tt | ® 367(16) | 9 11 20 
31—35 204(6) 16 5 21 297 (6) | 17 po | 22 347 (16) | 19 5 24 
36—40 | 183(6) | 21(1)} 4 | 25() 275 (6) | 21(1)| 6 | = 27(1) 323 (16) | 27(1)| 6 33 (1) 
| 41—45 || 158(5) | 21(1)) 5 | 261) 248 (5) | 32 (1) | 6 | 38 (1) 290 (15) | 36(1)| 6 42 (1) 
| 46—50 | 132(4) | 25(1)| 3 | = (1) 210(4) | 44(1); 5 | 49 (1) 248(14) | 50(1)| 6 56 (1) 
51—60 104(3) | 49(3), 5 | 54(3) 161(3) | 75(8)| 11 86 (3) 192 (13) | 80 (3) | 13 (1) 93 (4) 
| 61—70 50 | 30 | 9 | 39 75 | 48 | 10 | 58 99 (9) | 50(1)| 13 (4) 63 (2) 
| 71—80 | | 8 3 | 11 17 | 12 | 5 | 8 36 (7) | 18 12 (3) 30 (3) 
}_si-so | — |—- |—~ | —~ | ~ |— |—| — 64) | 20)/ 4@|__ 64) 
| Summe || — 184 6 116(1)| 300 (7) — | 264(6)| 164(1)) 428(7) || — — | 298(8)/208(16)| 506 (24) 





1 Die in Klammern gesetzten Ziffern bezeichnen die Zusatze, die erhalten werden, wenn man die Eltern der Probanden 


Probanden rechnet. 
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TABELLE 30. Erkrankungswahrscheinlichkeit W (in Prozent) der 
Geschwister der Probandeneltern. 

















Gruppe | Gruppe 
1 | al 1} un ja 
| | | | | | | 
Juv. am. Idiotie ...... Zi 2 | 2 2 || Oligophrenie ............ zis ;|#4;8 
N | 246 | 352 | 410 | N | 243 | 345 | 400 
W | 0,81 | 0,57 | 0,49 | W | 1,23 | 1,16 | 1,50 
m | +. 0,57)/+ 0,40 + 0,34 m + 0,71 + 0,58 + 0,61 
Epilepsie.............:.... Z| 2 | 4 | 4 ||Dementia praecox ... Z | 4 | 5 5 
(LUXENBURGER)  =—-N | 229 | 328,4| 382,5 N | 199 | 295 | 343,s 
W | 0,87 | 1,22 | 1,05 W | 2,01 | 1,69 | 1,46 
m + 0,61|+ 0,61/+ 0,52) m |+ 0,99 + 0,75 + 0,65 
(BRUGGER) N | 238,6 | 342,6| 400 : _| fate Tae | 
W | Ose | 1,17 | 1,00 Man.-depr. Irresein ... N | 167 | 245 | 287 
m 4 0,59 + 0,58/-+ 0,50] Dem. paralytica ...... N | 154 | 229 | 2695 





die Durchschnittsbev6lkerung sind mit Ausgangspunkt von gewis- 

sen definierten Probanden erhalten worden. Dies bringt natiirlich mit 

sich, wie LUXENBURGER hervorgehoben hat, dass man nicht berechtigt 

ist z. B. ein Probandenelternmaterial, das ja eine positive Qualitatsaus- 

lese hinsichtlich Alter, sozialer Kapazitéat usw. darstellt, mit oben ge- 

nannter Durchschnittsbevélkerung zu vergleichen. Andererseits sind 
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Fig. 22a. Gruppe I. 


sowohl LUXENBURGERS wie BRUGGERs u. a. Elternziffern W, wie auch 
von den betreffenden Autoren hervorgehoben worden ist, auf ein allzu 
kleines Material gegriindet. — Unter 199 Probandeneltern fand LUXEN- 
BURGER 2 Fille von Dementia praecox, 2 unklare Psychosen und 1 Fall 
von Dementia arteriosclerotica. So wurde W fiir »Geisteskrankheiten» 
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zu 2.1 % berechnet. BRUGGER fand fiir seine 228 Probandeneltern 
»Geisteskrankheiten» in 9 Fallen und erhalt also 3,9 %. ScuHuLz fand 
unter seinen 198 Probandeneltern 4—5 (wahrscheinliche) Psychosen, 
4 Trinker und 4 Suicide. G6OpPPEL (1928) fand unter seinen 303 Pro- 
bandeneltern nur 2 Psychosen. — Eingehendere Vergleiche lohnen sich 


ANZAHL DER GLEICHZEITIG LEBENDEN 
JUV. AMAUR. IDIOTEN 

(MITTLERE ANZAHL PRO JAHR) 

o 


40 
PROBANDEN 


SEKUNDARFALLE 
30 








90 1900 05 
Fig. 22b. Gruppe II. 
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Fig. 22c. Gruppe III. 


nicht. Wir begniigen uns damit festzustellen, dass wir betreffs unseres 
Materials keine signifikativen Differenzen in bezug auf die patholo- 
gischen Befunde haben nachweisen k6énnen.— 

Hinsichtlich der Geschwister der Probandeneltern gibt Tab. 3 
(S. 220) eine Ubersicht iiber die genealogische Qualitaét der Angaben. 
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Wie ersichtlich sind simtliche Angaben als fiir die erblichkeitsstatisti- 
schen Berechnungen, um die es sich hier gehandelt hat, als zufrieden- 
stellend zu betrachten; eine Ausnahme bilden nur die 5 nach Amerika 
Ausgewanderten ohne nihere Angabe der Entlassungszeit. — Die Ge- 
samtanzahl von Elterngeschwistern zu den juv. am. Idioten betragt, wie 
Tab. 4 (S. 221) zeigt, 280 Manner und 257 Frauen. Tab. 28 gibt eine 
Ubersicht iiber die Altersverteilung. Tab. 29 eine Ubersicht iiber die 
pathologischen Befunde. In Tab. 30 sind die Berechnungen tiber die 
Erkrankungswahrscheinlichkeit zusammengestellt. Wir haben folgende 
Werte erhalten. Fiir juv. amaurotische Idiotie: Gruppe I: 0,31 + 0,57 %, 
Gruppe II: 057+ 0,0 %, Gruppe III: 049+0,31%. Fir Epilepsie: 
Gruppe I: 0,87 + 0,61 %, Gruppe II: 1,22 + 0,61. %, Gruppe III: 1,05 + 0,52 %. 
Fiir Oligophrenie: bzw. 1,23 + 0,1 %, 1,16 + 0,58 % sowie 1,5 +0,1 %. 
Fiir Dementia praecox: bzw. 2,01 + 0,99 %, 1,69+ 0,7 %, sowie 1,46 
+ 0,65 %. — Dagegen keine Fille von Psychosis manico-depressiva und 
Dementia paralytica. 

Simtliche unsere W-Werte fiir Epilepsie, Oligophrenie und Demen- 
tia praecox sind auffallend hoch im Vergleich mit den oben referierten 
Werten fiir die deutsche Durchschnittsbevélkerung; in keinem Fall 
hat jedoch eine signifikative Differenz festgestellt werden k6nnen. 
Entsprechende Untersuchungen fehlen noch in Schweden. — Hier soll 
erwahnt werden, dass unsere W-Werte durch direkte Berechnung, nicht 
mit der Probandenmethodenberechnung, erhalten worden sind. Ver- 
wenden wir diese letztere und rechnen also mit den Probandeneltern 
als Probanden, so werden nur ganz unbedeutende Veranderungen er- 
halten; sie erreichen gar nicht die Grésse der mittleren Fehler. Am 
gréssten wird die Verainderung in Gruppe III fiir Dementia praecox, 
wo die Prozentzahl von 1,46 zu 1,67 % veraindert wird (mittlerer Fehler 
+ 0,61). — Von Interesse ist, dass Dementia paralytica in unserem Mate- 
rial fehlt. Dies diirfte mit dem erwahnten Umstand zusammenhangen, 
dass wir es hier tiberwiegend mit einer Bauernbevélkerung zu tun haben. 

Zuletzt wollen wir die Kurven in Fig. 22 a—c hinsichtlich der kon- 
stanten und bedeutenden Abfallstendenz fiir die Anzahl per Jahr leben- 
den juv. amaurotischen Idioten in unserem Material priifen. Vom Jahr 
1916 an, wo die Anzahl gleichzeitig lebender juv. amaurotischer Idioten 
in unserem Material (siehe Tab. 17) 59 betrug, ist die Anzahl successiv 
dahin gesunken, dass wir im Jahre 1929 nur 33 haben. Da betreffs 
der Formen der sozialen Massnahmen fiir solche Falle keine Ver- 
anderung stattgefunden hat, und dies auch nicht betreffs der Proban- 
deneinsammlung der Fall gewesen ist — hier sollten jedenfalls, zufolge 





AMAUROTISCHE . EBIOTIE 415 





des besseren Journalmaterials der V. A., die Méglichkeiten fiir das Dia- 
gnostizieren jedes Falles der Krankheit eher zugenommen haben — sind 
wir am ehesten zur Annahme geneigt die Ursache hierfiir in einer 
verminderten Frequenz von Blutsverwandtschaftsehen zu suchen. Dies 
ware auf den immer lebhafteren Verkehr mit Auswanderung von und 
daher Auflockerung von begrenzten Isolaten zuriickzufiihren. Vielleicht 
kann auch die seit etwa 1900 abnehmende Nativitatsfrequenz eine bei- 
tragende Ursache zur Abfallstendenz der juv. amaur. Idioten sein (vgl. 
LENZ 1929 b). 


Zusammenfassung der erblichkeitsmedizinischen Analyse. — Die 
juvenile amaurotische Idiotie folgt mit einem hohen Grade von Wahr- 
scheinlichkeit einem rezessiven, monohybriden Erblichkeitsgang. 

Die Krankheit ist in erblichkeitsbiologischer Hinsicht von der in- 
fantilen Form als ganz verschieden zu betrachten. 

Die Analyse der Aszendenz und der wahrscheinlich gemachten 
Heterozygotenlinien hat eine deutliche Tendenz zu Anhaufung in ge- 
wissen begrenzten Herden in verschiedenen Teilen des Landes dargetan. 

Approximative Berechnungen der Heterozygotenfrequenz im Lande 
haben fiir diese Krankheit einen Wert von ungefahr 1 % ergeben. 

Vom Jahr 1917 an ist eine kontinuierliche starke Verminderung 
der Frequenz an juv. amaurotischer Idioten im Lande nachgewiesen 
worden. Die natiirlichste Erklarung hierfiir diirfte eine verminderte 
Frequenz Blutsverwandtenehen durch erhéhte Umsiedelungstendenz 
sowie moéglicherweise die verminderte Nativitat sein. 

Belastungsstatistische Untersuchungen sind an gewissen Kategorien 
von Anverwandten der juv. amaurotischen Idioten ausgefithrt worden, 
namlich Geschwister, Stiefgeschwister, Eltern und Geschwister der El- 
tern. Fiir die letzte Kategorie, die das grésste Material reprasentiert, 
sind folgende Erkrankungswahrscheinlichkeitszahlen erhalten worden 
(Gruppe III). Fiir juv. amaurotische Idiotie: 0,49 + 0,31 %. Fiir Epi- 
lepsie 1,06 + 0,52 %. Fiir Dementia praecox 1,46 + 0,5 %. Fir Oligo- 
phrenie 1,50+ 0,1 %. Die Zahlen sind im Vergleich mit den von der 
Deutschen Forschungsanstalt fiir Psychiatrie in Miinchen fiir die Durch- 
schnittsbevélkerung gefundenen durchweg hoch, aber anderseits haben 
gegentiber diesen keine statistisch signifikativen Differenzen hinsicht- 
lich der einzelnen Krankheiten festgestellt werden kénnen. 
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HAUPTERGEBNISSE. 


1. Es ist gezeigt worden, dass die juvenile amaurotische Idiotie 
in Schweden in einer, im Verhaltnisse zu der in der auslandischen Lite- 
ratur allgemein hervorgehobenen ausserordentlichen Seltenheit, relativ 
erheblichen Frequenz vorkommt. 

2. Es wurde festgestellt, dass die ophthalmoskopischen Verande- 
rungen gleichwie auch die Entwicklung und Ausgestaltung der neuro- 
logischen Symptome eine markante Einheitlichkeit und Konstanz in 
ihrem progressiven Verlauf aufweisen. Spez. die wichtige Stellung der 
Symptome von extrapyramidalmotorischen Charakter, die St6rungen in 
der Motorik, die Gangst6rung in der Form eines marche 4a petits pas, 
oft mit Démarche trépidante, zunehmende Hockstellung, die Hypertonie 
von tiberwiegend rigidem Typus, sind hervorgehoben worden. Der 
typische Entwicklungsverlauf und die Symptomatologie der Krankheit 
sind in Form einer Stadieneinteilung beschrieben worden. Die Krank- 
heit zeigt in ihren typischen Manifestationen ein so charakteristisches 
Bild, dass sie in der Regel ein sicheres Stellen der klinischen Diagnose 
gestatten diirfte, auch wenn sie in einer Familie solitar auftritt. 

3. Die juvenile amaurotische Idiotie folgt mit einem hohen Grad 
von Wahrscheinlichkeit einem rezessiven und monohybriden Erblich- 
keitsgang. 

4. Die Krankheit ist von der infantilen Form in erblichkeitsbio- 
logischer Hinsicht als ganz verschieden zu betrachten. 

“5. Die als Heterozygoten wahrscheinlich gemachten Ahnen zeigen 
eine deutliche Tendenz zu Anhaufung in mehreren begrenzten Herden 
in verschiedenen Teilen des Landes. 

6. Die belastungsstatistischen Untersuchungen betreffs des Vor- 
kommens von Dementia praecox, Oligophrenie und Epilepsie unter den 
Geschwistern der Probandeneltern, haben eine auffallend hohe Er- 
krankungswahrscheinlichkeitszahl ergeben, ohne dass jedoch signifika- 
tive Differenzen hinsichtlich der einzelnen Krankheiten gegeniiber den 
fiir die Durchschnittsbevélkerung gefundenen erhalten worden sind. 


Fiir die Durchfiihrung der vorliegenden Arbeit ist die Stiitze, die 
mir von einzelnen Personen, wissenschaftlichen Instituten und For- 
schungsfonden zuteil geworden ist, von grésster Bedeutung gewesen. 

Dem Vorstand des Staatl. Institutes fiir Rassenbiologie, Professor 
H. LUNDBORG, bezeuge ich meine grosse Dankbarkeit fiir das stimulie- 
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rende Interesse, das er meiner Arbeit entgegengebracht hat und die wirk- 
same Stiitze, die mir zuteil geworden ist. Fiir die Ausbildungszeit, die 
ich an seinem Institut habe zubringen diirfen, verbleibe ich dauernd 
Dank schuldig. Meinen friiheren Chefs, den Professoren B. GADELIUS 
und V. WIGERT, sowie Professor E. SJGVALL, der die anatomischen Unter- 
suchungen ausgefiihrt hat, Professor H. NILSSON-EHLE und Professor 
S. INGvAR, die samtlich meine Untersuchungen in mehrfacher Weise 
unterstiitzt haben, erlaube ich mir ehrerbietigen und warmen Dank zu 
sagen. Den Professoren G. AHLSTROM und F. Ask, den Dozenten E. 
FORSMARK und B. ROSENGREN, Dr. F. BERG und Dr. K. STALBERG, die 
mir in freundlicher Weise ihre ophthalmologischen Journale zur Ver- 
fiigung gestellt, bin ich zu grossem Dank verpflichtet. Den Dozenten 
E. FORSMARK und B. ROSENGREN danke ich besonders fiir die erhebliche 
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Lund im November 1930. 
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